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Введение
Управляемая самостоятельная работа студентов представляет собой 
звено учебного процесса и выполняется под методическим руководством 
преподавателя, но без его непосредственного участия. В ходе выполнения 
управляемой самостоятельной работы студентов происходит обобщение, 
систематизация полученных теоретических знаний, закрепление 
практических навыков. Этот вид учебной деятельности учит студентов 
самостоятельности, способствует формированию мотивации обучения.
Основным методом управляемой самостоятельной работы студентов 5 
курса при изучении внутренних болезней и военно-полевой терапии является 
самостоятельное изучение содержания учебного вопроса с последующим 
тестовым контролем знаний. В качестве материального оснащения при 
изучении темы используются таблицы, электрокардиограммы, бланки с 
результатами лабораторных и инструментальных исследований, 
рентгенограммы, выписки из историй болезни пациентов с изучаемыми 
заболеваниями.
Для закрепления полученной теоретической информации проводится 
курация больных с изученным заболеванием и другой патологией, 
требующей дифференциальной диагностики с изученным заболеванием с 
оформлением учебной истории болезни.
Тема №1. Болезнь Уиппла
Определение
Болезнь Уиппла (интестинальная липодистрофия) представляет собой 
заболевание инфекционной природы с поражением тонкой кишки и 
разнообразными системными проявлениями.
Этиология
Возбудителем заболевания является грамположительный актиномицет 
- Tropheryma whippeli. К развитию заболевания предрасполагают 
иммунодефицитные состояния.
Патогенез
Возникает тяжелый воспалительный процесс в тонкой кишке с 
накоплением в ее стенке липидов, развитием лимфостаза, инфильтрацией 
специфическими «пенистыми» макрофагами, что приводит к развитию 
синдрома мальабсорбции. Кроме поражения кишечника возникают 
разнообразные системные проявления заболевания, связанные с 
диссеминапией возбудителя и формированием иммуновоспалитеяьных 
реакций с поражением суставов, мышц, нервной системы, легких, почек, 
надпочечников, сердца и т.д.
Клиническая картина
В развитии заболевания можно выделить 3 стадии. На первой стадии 
преобладают системные проявления в виде общего истощения с потерей 
аппетита, изменения цвета кожных покровов (гиперпигментация), 
лимфаденопатии, разнообразных кожных сыпей, поражения периферической 
нервной системы (полинейропатия), лихорадки, артралгий или артритов, 
поражения почек (интерстициальный нефрит), поражения легких (плеврит, 
пневмонит), инфекционно-аллергического васкулита (узловатой эритемы), 
гепатоспленомегалии и т.д. В то же время обращают внимание вначале 
приступообразные, а затем и постоянные боли в животе без четкой 
локализации, появление диареи.
Во второй стадии доминируют кишечные проявления заболевания 
(упорная диарея с полифекалией и стеатореей) с развитием синдромов 
мальабсорбции и мшгьдигестии, что приводит к прогрессирующему 
снижению веса больного вплоть до кахексии. Системные проявления 
болезни становятся еще ярче и разнообразнее.
Третья стадия характеризуется выраженной кахексией, признаками 
з'яжелой поливитаминной недостаточности, развитием онкотических отеков 
вследствие гипопротеинемии, развитием тяже.лых системных проявлений 
(поражения нервной системы, сердца, почек, легких) с формированием 
полиорганной недостаточности.
Диагностика и дифференциальная диагностика
Общий анализ крови: лейкоцитоз, сдвиг лейкоцитарной формулы 
влево, эозинофилия, повышение СОЭО, гипохро.мная анемия.
Биохимический анализ крови: гипопротеинемия, гипохолестеринемия, 
гипокальцием ИЯ, сниженный уровень сывороточного железа.
Копрологичсское исследование: в кале обнаруживается большое 
количество жира (стеаторея), непереваренных мышечных волокон 
(креаторея).
ФЭГДС; слизистая оболочка двенадцатиперстной кишки отечна, 
гиперемирована, с утолщенными складками, неровным рельефом слизистой 
из-за многочисленных, возвышающихся микрообразований желтого цвета 
(лимфостазы).
УЗИ брюшной полости: увеличение лимфоузлов в брюшной полости, 
гепатомегаошя, спленомегалия.
Биопсия слизистой тонкой кишки: патогномоничным признаком 
является резко выраженная инфильтрация собственного слоя слизистой 
оболочки PAS-положительными макрофагами («пенистые» клетки).
Дифференциатьный диагноз проводится с функциональными 
заболеваниями кишечника, хроническим энтероколитом, неспецифическим 
язвенным колитом и болезнью Крона.
Объективными методами диагностшси являются эндоскопия и биопсия 
слизистой тонкой кишки. При морфологическом исследовании 
тонкокишечного биоптата специфическими для болезни Уиппла являются 
следующие признаки, из которых первые два являются абсолютно 
доказательными: инфильтрация собственного слоя слизистой оболочки 
тонкой кишки крупными «пенистыми» макрофагами; выявление в гранулах 
макрофагов бациллы Tropheryma whippeli (методом ПЦР); внутри- и 
внеклеточное накошюние жира в слизистой тонкой кишки; расширение 
лимфатических сосудов в стенке тонкой кишки.
Лечение
Диета пациентов с болезнью Уиппла должна включать большое 
количество белков и витаминов с ограничением употребления жиров. При 
истощении назначается парентеральное питание. Нарушение минерального 
обмена корректируют введением солевых растворов. Парентерально 
назначают жирорастворимые витамины (А, D, Е, К).
Ведущий метод терапии болезни Уиппла -  антибактериальное лечение. 
Используются пенициллины, тетрациклин, доксициклин, клиндомицин, 
бисептол, макролиды (азитромицин). Продолжительность антибактериальной 
терапии около 1 года.
Для улучшения процессов переваривания назначаются ферментные 
препараты. При развитии суставного синдрома назначаются нестероидные 
противовоспалительные препараты (диклофенак, нимесулид, мелоксикам). 
При тяжелой форме болезни Уиппла с системны.ми проявлениями 
используются ппококортиковды (преднизолон, метилпреднизолон (медрол)).
J. Возбудителем болезни Уиппла является;
1. Энтеровирусы.
2. Герпесвирусы
3. Tropheryma whippeli.
4. Все перечисленное.
5. Ничего из перечиеленного.
Правильный ответ 3, так как болезнь Уиппла является инфекционным 
заболеванием, вызываемым Tropheryma whippeli.
2. Какие системные проявления характерны для болезни Уиппла?
1. Артрит.
2. Полинейропатия.
3. Нефрит.
4. Пневмонит.
5. Все характерны.
Правильный ответ 5, так как системными проявлениями болезни 
Уиппла являются артралгии и артриты, полинейропатии, поражение 
почек (нефрит), поражение легких (пневмонит).
3, Какой клинический синдром развивается при болезни У иппла?
1. Синдром Рейно.
2. Синдром Шегрена.
3. Синдром мальабсорбции.
4. Все перечисленные.
5. Ни один из перечисленных.
Правильный ответ 3, так как вследствие воспалительного процесса в 
стенке тонкого кишечника возншсает синдром мальабсорбции.
т е с т о в ы й  к о н т р о л ь  п о  т е м е  з а н я т и я
4 Какой морфологический признак является натогномоничным для 
болезни Уиппла?
!. Атрофия слизистой оболочки тонкого кишечника.
2. Инфильтрация стенки тонкой кишки макрофагами с «пенистой» 
цитоплазмой.
3. Все признаки характерны.
4. Ни один из признаков не характерен.
Правильный ответ 2, так как патогномоничным признаком болезни 
Уиппла является инфильтрация стенки тонкой кишки макрофагами с 
«пенистой» цитоплазмой.
5. Какие из перечисленных соелояний могут быть системными 
проявлениями болезни Уиппла?
1. Интерстициальный нефрит.
2. Лихорадка.
.3. Узловатая эритема.
4. Гепатоспленомегалия.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 4, так как при болезни Уиппла частыми системными 
проявлениями являются интерстициальный нефрит, лихорадка, 
инфекционно-аллергический васкулит (узловатая эритема), 
гепатоспленомегалия.
6. Укажите правильные характеристики стула при болезни Уиппла:
1. Мелена.
2. Кал с большим количеством слизи.
3. Стеаторея.
4. Ахоличный кал.
5. Ни один из вариантов не верен.
Правильный ответ 3, так как при болезни Уиппла нарушается 
всасывание жиров, и они в большом количестве выделяются с калом.
7. Какие клинические проявления не характерны для болезни Уиппла?
1. Кахексия.
2. Гиперпигментация кожи
3. Боль в животе.
4. Диарея.
5. Гнойный плеврит.
Правильный ответ 5, так как  гнойный плеврит указывает на 
инфекционный (бактериальный) процесс в плевральной полости.
8. В общем анализе крови при болезни Уиппла можно обнаружить:
1. Гипохромную анемию.
2. Увеличение СОЭ.
3. Лейкоцитоз.
4. Эозинофилию.
5. Все перечисленное верно.
Правильный ответ 5, так как для картины крови при болезни Уиппла 
характерны анемия, увеличение СОЭ, лейкоцитоз, эозинофилия.
9. В биохимическом анализе крови при болезни Уиппла можно 
обнаружить:
J. Гипопротеинемию.
2. Гипохолестеринемию.
3. Гипокальциемию.
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4. Все варианты не верны.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 4, так как  за счет синдрома мальабсорбции 
нарушается всасывание питательных веществ и минералов.
10. С какими заболеваниями следует дифференцировать болезнь 
Уиппла?
1. Функциональные заболевания кишечника,
2. Несиецифический язвенный колит.
3. Болезнь Крона.
4. Хронический энтероколит.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 5, так как болезнь Уиппла требует дифференцировки 
с воспалительными заболеваниями кишечника, особенно с теми, 
которые могут сопровождаться системными проявлениями 
(неспецифический язвенный колит, болезнь Крона).
11. Какие данные общего анализа крови не типичны для болезни 
Уиппла?
1. Эритроцитоз.
2. Анемия.
3. Лейкоцитоз.
4. Все типичны.
5. Все не типичны.
Правильный ответ 1, так  как  анемия и лейкоцитоз характерны для 
болезни Уиппла, а причин для эритроцитоза при этом заболевании нет.
12. Каковы диетологические рекомендации при болезни Уиппла?
1. Пища должна быть богата белками.
2. Пища должна быть богата витаминами.
3. Следует ограничить поступление с пищей жиров.
4. Все рекомендации не верны.
5. Все рекомендации верны.
Правильный ответ 4, так как пища при болезни Уиппла должна быть 
богата белками, минеральными веществами и витаминами, а 
употребление жиров следует ограничить.
13. Какими препаратами проводится лечение болезни Уиппла?
1. Г.люкокортикоида.ми.
2. Цитостатиками.
3. Антибиотиками широкого спектра действия.
4. Ферментными препаратами.
5. Всеми перечисленными.
Правильный ответ 5, так как антибиотики нужны для борьбы с 
возбудителем болезни, глюкокортикоиды и цитостатики назначаются 
для купирования системных проявлений заболевания, а ферментные 
препараты -  для улучшения процессов переваривания пищи.
14. Основным методом лечения болезни Уиппла является:
1. Физиотерапия.
2. Психотерапия.
3. Медикаментозная терапия.
4. Санаторно-курортное лечение.
5. Все варианты не верны.
Правильный ответ 3, так как болезнь Уиппла должна лечиться с 
использованием медикаментозных средств (антибиотиков, 
глюкокортикоидов, цитостатиков, ферментных препаратов).
15. С антибактериальной целью при болезни Уиппла можно 
использовать следующие препараты:
1. Тетрациклины.
2. Пенициллины.
3. Макролиды.
4. Бисептол.
5. Все указанные препараты.
Правильный ответ 5, так как для лечения болезни Уиппла применяются 
любые антибиотики широкого спектра действия.
Тема №2. Болезнь Вильсона-Коновалова
Определение
Болезнь Вильсона-Коновалова (гепатолентикулярная дегенерация) 
представляет собой генетически детерминированное заболевание с 
нарушением обмена меди, избыточным ее накоплением в организме и 
развитием тяжелых поражений BHj'TpetiHHX органов, прежде всего печени и 
центральной нервной системы.
Этиология
Болезнь Вильсона-Коновалова является генетически
детерминированным заболеванием, наследуемом по аутосомно-рецессивному 
типу. Дефектный при этом заболевании ген расположен в 13-ой хромосоме. 
Этот ген кодирует образование белка, осуществляющего трансмембранный 
перенос меди, в частности, из гепатоцитов в желчь, что обеспечивает 
избыточное накопление меди в ткани печени. При болезни Вильсона- 
Коновалова также имеет место недостаточность синтеза церулоплазмина, 
относящегося к альфа-2 глобулинам, с дефицитом которого связано
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накопление меди в других паренхимагозных органах (поджелудочной 
железе, почках и др.), а также в головном мозге.
Патогенез
В избытке накапливаясь в паренхиматозных органах, медь связывается 
с сульфгидрильными группами белков, блокирует ключевые ферменты 
клеток, в конечном итоге вызывая дистрофические и некротические 
изменения в клетках и их i ибель. С другой стороны, в связи с нарушением 
процессов усвоения меди наблюдается нарушение синтеза ферментов, 
содержащих медь, в частности, металлопротеаз, что приводит к нарушению 
метаболических процессов.
При болезни Вильсона-Коновалова развивается поражение печени по 
типу хронического гепатита и цирроза, поражение головного мозга с 
очаговой и общемозговой симптоматикой, поражение почек, поджелудочной 
железы и других органов.
Клиническая картина
Как правило, заболевание проявляется в раннем возрасте, в детстве и 
юности. Ведущими ютиническими симптомами является поражение печени и 
головного мозга. У большинства больных возникает гиперпигментация кожи, 
появляется патогномоничное для этой патологии зеленовато-бурое кольцо по 
периферии роговицы (кольцо Кайзера-Флейшера).
Поражение печени начинается с минимальных морфологических 
изменений (дистрофии печеночных клеток, единичных некрозов), затем 
изменения усугубляются (появляются обширные некрозы, фиброзная 
перестройка), при этом возникает печеночно-клеточная недостаточность. 
Клинически поражение печени проявляется общей слабостью, диспепсией, 
желту'хой.
Поражение центральной нервной системы проявляется тремором, 
мышечной дистонией, снижением интеллекта. При поражении почек 
возникает нефротический синдром, хроническая почечная недостаточность. 
При болезни Вильсона-Коновалова наблюдается ранний и быстро 
прогрессирующий остеопороз. Возможен внутрисосудистый гемолиз. 
Диагностика
Общий анализ крови: анемия, ретикулоцитоз (при гемозшзе),
увеличение СОЭ.
Биохимический анализ крови: снижение содержания церулоплазмина 
(нормальное содержание 250-450 мг/л), увеличение концентрации не 
связанной с церулоплазмином меди свыше 300 мкг/л, повышение активности 
трансаминаз, щелочной фосфатазы, гипонротеинемия, гипербилирубинемия.
Общий анализ мочи: протеинурия, глюкозурия, гематурия, увеличение 
экскреции меди свыше 100 мкг/сутки.
УЗИ брюшной полости; гепатоспленомегалия, признаки гепатита, 
цирроза.
Биопсия печени; признаки хронического гепатита и цирроза печени.
Дифференциальный диагноз проводах с хроническими гепатитами, 
циррозами печени, инфекционными заболеваниями и заболеваниями крови, 
сопровождающимися гепатомегалией. Патогномоничными признаками 
являются клинические (кольцо Кайзера-Флейшера), лабораторные (дефицит 
церулоплазмина, высокое содержание меди в крови, моче), а также 
морфологические (высокое содержание меди в ткани печени).
Лечение
Пациентам необходима диета с ограничением продуктов, богатых 
медью.
Необходимо назначение препаратов, связывающих медь и выводящих 
ее из организма. К таким средствам относится унитиол 5% раствор 5 мл 
внутримышечно курсами 20-30 инъекций. Из медикаментозных средств 
используются препараты, связывающие и выводящие медь из организма.
Используется D-пеницилламин (купренил), который назначается 
пожизненно в дозе от 0,3-1,3 до 3 грамм в сутки. Целесообразно назначение 
витаминов из группы В, а также препаратов, улучшающих печеночный 
метаболизм (эссенциале, гепатил и др.).
т е с т о в ы й  к о н т р о л ь  п о  т е м е  з а н я т и я
1. Болезнь Вильсона-Коновалова является:
1. Генетически обусловленным заболеванием.
2. Аутоиммунным заболеванием.
3. Инфекционным заболеванием.
4. Обменно-дистрофическим заболеванием.
5. Все варианты не верны.
Правильный ответ 1, так как болезнь Вильсона-Коновалова является 
генетически детерминированным заболеванием, наследуемом по 
аутосомно-рецессивному типу.
2. По какому типу наследуется болезнь Вильсона-Коновалова?
1. По аутосомно-рецессивному.
2. По аутосомно-доминантному.
3. Сцепленное с полом наследование.
4. Ни один из вариантов не верен.
Правильный ответ 1, так как для болезни Вильсона-Коновалова 
характерен аутосомно-реиессивный тип наследования.
3. Какие звенья патогенеза не характерны для болезни Вильсона- 
Коновалова?
1. Медь связывается с сульфгидрильными группами ферментов.
2. Острый внутрисосудистый гемолиз крови.
3. Формирование цирроза печени.
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4. Поражение головного мозга.
5. Все характерны.
Правильный ответ 5, так как для болезни Вильсона-Коновалова 
характерно избыточное накопление меди, которая связывается с 
сульфгидрильными группами ферментов, блокируя их, за счет 
избыточного количества меди создаются условия для внутрисосудистого 
гемолиза, а также медь накапливается в паренхиматозных органах 
(печени, почках и др.), в головном мозге, что приводит к поражению 
этих органов.
4. Какие симптомы характерны для болезни Вильсона-Коновалова?
1. Кольцо Кайзера-Флейшера на роговице.
2. Сетчатое ливедо.
3. Индурация кожи.
4. Склеродактилия.
5. Все характерны.
Правильный ответ i, так как сетчатое ливедо является признаком 
васкулитов и системных заболеваний соединительной ткани, индурация 
кожи и склеродагсгилия характерны для склеродермии, а кольцо 
Кайзера-Флейшера обусловлено отложением меди и является признаком 
болезни Вильсона-Коновалова.
5. Какие симптомы характерны для болезни Вильсона-Коновалова?
1. Хронический гепатит.
2. Синдром Рейно.
3. Периорбитальная эритема.
4. Фиброзирующий альвеолит.
5. Все симптомы характерны.
Правильный ответ 1, так как синдром Рейно отражает нарушение 
регуляции тонуса сосудов и не характерен д.тя этого заболевания, 
периорбитальная эритема характеризует дерматомиозит, а развитие 
фиброзирующего альвеолита не возникает при болезни Вильсона- 
Коновалова. В то же время избыточное содержание меди в организме 
приводит к её отложению в печени и развитию хронического гепатита с 
переходом в цирроз.
Поражение каких
Коновалова?
Печени.
Почек.
Г оловного мозга.
органов характерно д.зя болезни Вильсона-
4. Глаз (роговицы).
5. Характерно поражение всех перечисленных органов.
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Правильный ответ 5, так как во всех перечисленных органах при 
болезни Вильсона-Коновалова происходит избыточное накопление меди.
7. Какие проявления не являются типичными для болезни Вильсона- 
Коновалова?
]. Тремор.
2. Снижение интеллекта.
3. Гемолитическая анемия.
4. Синдром Шегрена.
5. Все проявления типичны.
Правильный ответ 5, так как синдром Шегрена («сухой») синдром 
связан с аутоиммунным поражением экзокринных желез. Он может 
быть самостоятельным заболеванием и может сопровождать 
ревматоидный артрит, системную красную волчанку и друпзе 
патологические состояния.
8. Какие проявления типичны для болезни Вильсона-Коновалова?
1. Цирроз печени.
2. Хронический гепатит.
3. Поражение головного мозга.
4. Гиперпигментация кожи.
5. Все проявления типичны.
Правильный ответ 5, так как при болезни Вильсона-Коновалова 
возникает хронический гепатит с переходом в цирроз, поражается 
головной мозг, возникает гиперпигментация кожи. Все эти состояния 
являются результатом избыточного содержания меди в организме.
9. Каковы проявления поражения почек при болезни Вильсона- 
Коновалова?
1. Нефротический синдром.
2. Гематурия.
3. Олигурия, изостенурия.
4. Все проявления характерны.
5. Все проявления не характерны.
Правильный ответ 4, так как поражение почек при бо.дезни Ви.дьсона- 
Коновалова, связанное с отложением меди, проявляется нефротическим 
синдромом, гематурией, а при развитии почечной недостаточности 
появляется олигурия и изостенурия.
Ю.Какие изменения можно выявить в общем анализе крови при болезни 
Ви.дьсопа-Коновалова?
1. Анемия.
2. Увеличение СОЭ.
3. Ретикулоцитоз.
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4. Характерны все перечисленные.
5. Ии одно из перечисленных не характерно.
Правильный ответ 4, так как при болезни Вильсона-Коновалова 
возникает анемия, увеличивается СОЭ, а также возникает 
рети1сулоцитоз, связанный с развитием гемолиза.
11.Какие изменения в общем анализе крови не характерны для болезни 
Вильсона-Коновалова?
1. Лейкоцитоз, палочкоядерный сдвиг.
2. Увеличение СОЭ.
3. Ретикулоцитоз.
4. Анемия.
5. Все изменения характерны.
Правильный ответ 1, так как лейкоцитоз с 
является признаком воспалительного, как 
процесса.
палочкоядерным сдвигом 
правило, инфекционного,
12.Какие изменения в общем анализе мочи не характерны для болезни 
Вильсона-Коновалова?
1. Протеинурия.
2. Гематурия.
3. Бактериурия.
4. Все изменения характерны.
5. Все изменения не характерны.
Правильный ответ 3, так как бактериурия является признаком 
инфекционного воспалительного поражения почек и мочевыводянзих 
путей.
13. Какие изменения в биохимическом анализе крови не характерны для 
болезни Вильсона-Коновалова?
1. Снижение содержания церулоплазмина.
2. Повышение содержания мочевины и креатинина.
3. Повышение содержания мочевой кислоты.
4. Повышение содержания трансаминаз.
5. Все изменения типичны.
Правильный ответ 3, так как повыщение содержания в крови мочевой 
кислоты является признаком гиперурикемии (при подагре, при 
псориазе, при диссеминации опухолей, на фоне лечения цитостатиками, 
глюкокортикоида.ми, диуретиками и др.).
14. Какое лекарственное средство связывает медь и выводит её из 
организма?
1. Метотрексат.
2. Купренил.
3. Плаквенил.
4. Делагил.
5. Азатиоприн.
Правильный ответ 2, так как метотрексат -  это антифолатный 
препарат, используемый в качестве базисного препарата в ревматологии 
и для лечения заболеваний крови в гематологии, плаквенил и делагил -  
аминохинолиновые препараты, используемый для лечения некоторых 
ревматологических заболеваний, а азатиоприн -  цитостатический 
препарат, применяемый в онкологической, гематологической и 
ревматологической практике.
15.Какое лекарственное средство используется при болезни Вильсона- 
Коновалова для усиленного выведения меди из организма?
1. ЭДТА.
2. Тиамин.
3. Унитиол.
4. Циклофосфан.
5. Аллопуринол.
Правильный ответ 3, так как остальные препараты не обладают 
способностью связывать медь и выводить её из организма.
Тема №3. Миокардиодистрофии
Определение
Миокардиодистрофия -  полиэтиологическое, некоронарогенное 
заболевание сердца, не связанное с воспалением, при котором имеет место 
нарушение обменных процессов в миокарде, что приводит к нарушению 
функции сердца.
Классификация
Основными вариантами миокардиодистрофий являются:
1. алкогольные;
2. при хроническом тонзиллите (тонзилогенные);
3. связанные с физическим перенапряжением;
4. при анемиях, системных заболеваниях крови;
5. на фоне эндокринных заболеваний (сахарный диабет, тиреотоксикоз, 
гиперкортицизм и др.);
6. на фоне заболеваний почек (гломерулонефрит, почечная 
недостагочность);
7. на фоне заболеваний печени (гепатиты, циррозы);
8. связанные с голоданием, недостаточностью витаминов;
9. на фоне хронических экзогенных интоксикаций (промышленными, 
бытовыми ядами).
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Общие представления о патогенезе миокардиодистрофий
В развитии заболевания можно выделить несколько стадий. Первая 
стадия характеризуется нейрофункциональными изменениями, 
соответствующими адаптивной гиперфункции миокарда. В эту стадию все 
метаболические процессы поддерживаются в норме благодаря их предельной 
напряженности.
Вторая стадия характеризуегся органическими изменениями в 
миокарде. Уменьшается активность окислительных процессов, 
интенсифицируется гликолиз. Миокард испытывает энергетический дефицит.
Третья стадия соответствует развитию сердечной недостаточности, 
являющейся следствием нарушения метаболических процессов в миокарде. 
Клиническая картина алкогольной миокардиодистрофии
Этот вариант миокардиодистрофии возникает при длительном 
злоупотреблении алкоголем, чаще встречается у мужчин. 
Предрасполагающими факторами являются недостаточное питание, стрессы, 
вирусные инфекции, иммунодефициты.
Наиболее характерным клиническим признаком алкогольной 
миокардиодистрофии являются разнообразные аритмии (синусовая 
тахикардия, предсердная или желудочковая экстрасистолия, пароксизмы 
фибрилляции предсердий), а также нарушения проводимости 
(внутрипредсердные, атриовентрикулярные, внутрижелудочковые).
Выделяют 3 клинические стадии заболевания. Первая стадия 
продолжается около 10 лет, напоминает вегетососудистую дистонию. Вторая 
стадия развивается при злоупотреблении алкоголем свыше 10 лет. 
Появляются признаки сердечной недостаточности (одышка, отеки, 
сердцебиение), возни кают аритмии и нарушения проводимости. Третья 
стадия характеризуется проявлениями тяжелой недостаточности 
кровообращения.
Выделяют следующие клинические формы алкогольной 
миокардиодистрофии: классическая, псевдоишемическая и аритмическая. 
Клиническая картина миокардиодистрофии при климаксе
Этот вариант миокардиодистрофии возникает вследствие уменьшения 
синтеза половых гормонов. Клиническими проявлениями заболевания 
являются боли в области сердца, чаще колющие, локализующиеся на 
верхушке сердца, иррадиирующие в левую лопатку и в левую руку. Эти боли 
длятся довольно долго, усиливаются при эмоционатьном или физическом 
напряжении, уменьшаются после приема таких препаратов, как валидол, 
корвалол и др. Как правило, тяжелая сердечная недостаточность не 
возникает. На ЭКГ можно видеть уплощение зубца Т или его инверсию, 
смещение сегмента ST. Часто возникают аритмии (синусовая тахикардия или 
брадикардия, экстрасистолия). После введения хлорида калия, бета- 
блокаторов ЭКГ нормализуется.
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Клиническая картина тонзилогенной миокардиодисгрофии
Этот вариант миокардиодисгрофии развивается вследствие 
токсического влияния на сердце ферментов агрессии стрептококка, в 
частности, стрептолизина-0. Клиническими проявлениями заболевания 
являются боли в области сердца с локализацией на верхушке, колющего или 
тянущего характера, при длительном течении заболевания развивается 
одышка, возникают разлнч)1ые аритмии и нарушения проводимости.
На ЭКГ можно видеть синусовую аритмию, экстрасистолы, 
сглаженность или инверсию зубца Т.
Клиническая картина миокардиодистрофии вследствие физического 
перенапряжения
Возникает вследствие чрезмерного физического напряисения у 
спортсменов, а также при значительных физических нагрузках у 
неподготовленных лиц. Чаще всего этот вариант миокардиодистрофии 
проявляется только изменениями на ЭКГ (изменения зубца Т, подъем 
сегмента ST, появление зубца U).
Лечение миокардиодистрофий
Основное значение имеет лечение патологического состояния, на фоне 
которого возникла миокардиодистрофия. Необходимо проводить коррекцию 
элщетролитных нарушештй (введение калия внутривенно в составе калий- 
поляризующей смеси, применение препаратов калия -  панангина, аспаркама, 
а также продуктов, богатых калием -  изюма, кураги, чернослива, печеного 
картофеля и др.). Из медикаментов предпочтение отдают бета- 
адреноблокаторам, препаратам, улучшающим метаболические процессы в 
миокарде (рибоксин, милдронат).
При развитии сердечной недостаточности назначают диуретики, 
ингибиторы ангиотензинпревращающего фермента, антагонисты кальция, 
бета-адреноблокаторы. Сердечные гликозиды показаны больным при 
тахисистолической форме фибрилляции предсердии. В случае аритмий 
целесообразно назначение кордарона.
Особенностью лечения алкогольной миокардиодистрофии является 
полный отказ от употребления алкоголя. Целесообразно использование 
витаминов группы В, метаболических средств, препаратов калия.
При климактерической миокардиодистрофии назначаются седативные 
средства, препараты белладонны, из диуретиков предпочтение следует 
отдавать верошпирону. При тяжелых проявлениях климакса рекомендуется 
заместительная гормональная терапия.
При тонзилогенной миокардиодистрофии необходимо радикально 
излечить хронический тонзиллит и фарингит.
При миокардиодистрофии вследствие физического напряжения 
необходимо определить соответствие физических нагрузок возможностям 
пациента. Большое значение имеет нормализация электролитного баланса, 
назначаются метаболические средства.
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т е с т о в ы й  к о н т р о л ь  п о  т е м е  з а н я т и я
1. Что неверно в определении миокардиодистрофии?
1. В л1иокарде имеет место воспалительный процесс.
2. Заболевание не связано с поражением коронарных сосудов.
3. Заболевание связано с нарушение.м метаболических процессов в 
миокарде.
4. Все утверждения верны.
5. Все утверждения не верны.
Правильный ответ 1, так как миокардиодистрофии -  невоспалительное, 
некоронорогенное заболевание сердца, при котором имеет место 
нарушение обменных процессов в миокарде, что приводит к нарушению 
функции сердца.
2. При каких состояниях возникает миокардиодистрофии?
1. Голодание.
2. Анемия.
3. Физическое перенапряжение.
4. Ни при каком из упомянутых.
.5. Все варианты верны.
Правильный ответ 5, так как при всех перечисленных патологических 
состояниях возможно развитие миокардиодистрофии.
4. Какие заболевания могут сопровождаться миокардиодистрофией?
1. Тиреотоксикоз.
2. Акромегалия.
3. Гиперкортицизм.
4. Феохромацитома.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 5, так как все перечисленные заболевания могут 
вызвать миокардиодистрофию.
6. Какие патологические состояния могут быть причиной 
возникновения миокардиодистрофии?
1. .Алкоголизм.
2. Климакс.
3. Хронический тонзиллит.
4. Хроническая почечная недостаточность.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 5, так как все перечисленные патологические 
состояния могут вызывать миокардиодистрофию.
6. Какие изменения в 
миокардиодистрофии?
анализе крови характерны для
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1. Лейкоцитоз.
2. Сдвиг лейкоцитарной формулы влево.
3. Ускорение СОЭ.
4. Все варианты верны.
5. Все варианты не верны.
Правильный ответ 5, так как при миокардиодистрофии 
специфической картины общего анализа крови, а изменения в 
могут быть связаны лишь с основным заболеванием.
нет
нем
7. Каковы наиболее часто встречающиеся клинические признаки 
миокардиодистрофии?
1. Аритмии.
2. Нарушения проводи.мости.
3. Боли в сердце.
4. Все варианты верны.
5. Все варианты не верны.
Правильный ответ 4, так как ведущими клиническими признаками 
миокардиодистрофии являются боли в области сердца, нарушения 
ритма и проводимости. При длительном течении заболевания 
появляются симптомы сердечной недостаточности.
8. Каковы ЭКГ-признаки миокардиодистрофии?
1. Патологические зубцы Q.
2. Тахикардия.
3. Сглаженность или отрицательность зубца Т.
4. Все перечисленные признаки.
5. Все ответы не верны.
Правильный ответ 3, так как при миокардиодистрофии основные 
нарушения на ЭКГ связаны с зубцом Т, появляется его сглаженность, он 
может стать отрицательным.
9. Какие препараты следует назначать пациентам с климактерической 
миокардиодистрофией?
1. Верошпирон.
2. Седативные средства.
3. Препараты калия.
4. Препараты белладонны.
5. Все перечисленные средства.
Правильный ответ 5, так как при климактерической 
миокардиодистрофии лечение должно быть комплексным с 
использованием диуретиков (предпочтительно верошпирон), 
седативных средств, препаратов калия и белладонны.
20
Ю.Какой препарат предпочтителен для купирования аритмий при 
миокардиодистрофии?
1. Этацизин.
2. Новокаинамид.
3. Кордарон.
4. Лидокаин.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 3, так как кордарон является универсальным 
противоаритмическим средством.
11. Что самое важное в лечении алкогольной миокардиодистрофии?
1. Отказ от употребления алкоголя.
2. Назначение бета-адреноблокаторов.
3. Назначение дигоксина.
4. Психотерапия.
5. Дезинтоксикационные мероприятия.
Правильный ответ 1, так как без отказа от употребления алкоголя все 
проводимые лечебные мероприятия не будут эффективными.
11.Какие средства используются при развитии
недостаточности па фоне миокардиодистрофии?
1. Диуретики.
2. Бета-адреноблокаторы.
3. Ингибиторы АПФ.
4. Антагонисты кальция.
5. Все варианты ответов верны.
Прави.дьный ответ 5, так 
используются для лечения 
происхождения.
сердечной
как все перечисленные препараты 
сердечной недостаточности любого
12.ЧТ0 самое главное при лечении тонзилогенной миокардиодистрофии?
1. Назначение седативных средств.
2. Назначение метаболических препаратов.
3. Коррекция электролитных нарушений.
4. Радикальное лечение стрептококковой инфекции.
5. Назначение кордарона.
Правильный ответ 4, так как при тонзилогенной миокардиодистрофии 
определяющим моментом терапии является эрадикапия 
стрептококковой инфекции.
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Тема №4. Подагра
Определение
Подагра -  системное тофусное заболевание, развивающееся в связи с 
воспалением в месте отложения кристаллов моноурата натрия у людей с 
гиперурикемией, обусловленной внешнесредовыми и/или генетическими 
факторами.
Этиология
Выделяют первичную, вторичную и смешанную подагру.
Первичная подагра - генетически детерминированное заболевание, при 
котором нарушена структура генов, ответственных за синтез ферментов, 
участвующих в метаболизме пуринов. Это приводит к избыточному синтезу 
в организме мочевой кислоты. Генетические дефекты сцеплены с X 
хромосомой, поэтому заболевают только лица мужского пола. Реализации 
наследственной предрасположенности в заболевание способствует пищевой 
рацион с преобладанием продуктов богатых пуринами (мясо молодых 
животных и птицы, субпродукты -  почки, печень, блюда из бобовых 
культур), систематическое употребление алкоголя (сухие красные вина).
Вторичная подагра возникает как сопутствующая патология при 
заболеваниях, сопровождающихся интенсивным распадом нуклеиновых 
кислот или нарушением выведения уратов через почки (сахарный диабет, 
гемобластозы, гемолитические анемии, псориаз, саркоидоз, хроническая 
почечная недостаточность), а также при длительном приеме лекарственных 
препаратов - эуфиллина, кофеина, димедрола, аспирина, диуретиков, 
цитостатиков, кортикостероидов, витамина В12 и др.
Патогенез
Различают метаболическую, почечную и смешанную подагру. 
Метаболический вариант характеризуется высокой интенсивностью 
синтеза в организме мочевой кислоты или повышенны.м поступлением 
уратов с пищей. При почечном варианте снижается экскреция мочевой 
кислоты. При смешанном варианте у больных имеется повышение синтеза 
мочевой кислоты в сочетании со снижением экскреции уратов.
В патогенезе подагры можно выделить следующие фазы:
1. повышение концентрации мочевой кислоты в крови и постепенное 
накопление уратов в организме;
2. конденсация и отложение солей мочевой кислоты в тканях.;
3. приступы острого артрита, чередующиеся с межприступными периодами;
4. хроническая тофусная подагра и почечные осложнения.
Клиническая картина
В развитии заболевания выделяются четыре стадии.
Латентная стадия с бессимптомной гиперурикемией. Гиперурикемия 
может приводить к формированию тофусов задолго до первого артрита.
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Вторая стадия - острый подагрический артрит. Провоцирующими 
факторами являются аткоголь, погрешности в диете, травмы, и др. Артрит 
начинается внезапно, ночью или в утренние часы. Возникают интенсивные, 
быстро нарастающие боли, как правило, в одном суставе (моноартрит), 
сопровождающиеся гиперемией кожных покровов над пораженным 
суставом, с цианотичным оттенком, припухлостью, резки.м ограничением 
функции. Чаще поражается плюснефаланговый сустав 1 пальца стопы. Часто 
развивается общая реакция в виде повышения темперагуры. В общем анализе 
крови обнаруживается лейкоцитоз, увеличение СХ)Э.
Межприступный период прерывается повторными атаками острого 
артрита. С каждой новой атакой межприступный период укорачивается.
Хроническая тофусная подагра характеризуется образованием тофусов 
- очаговых отложений уратов, развитием хронического подагрического 
артрита, формированием «подагрической почки». В суставах тофусы 
поражают синовиальную оболочку, хрящ, кость, околосуставные ткани. 
Виесуставные тофусы могут образовываться практически во всех органах, 
чаще всего обнаруживаются на ушных раковинах, лбу, перегородке носа, 
локтевой поверхности предплечий, локализуются в глазах, почках, 
позвоночнике, сердце, желудке (подагрическая гастропатия) и др. 
Хронический подагрический артрит характеризуется устойчивым болевым 
синдромом. На фоне хронического полиартрита возможно возникновение 
острых подагрических атак. Вариантами поражения почек при подагре 
являются почечнокаменная болезнь, тубулоинтерстициальный нефрит с 
переходом в нефросклероз и развитием почечной недостаточности. 
Диагностика и дифференциальная диагностика
Общий анализ крови: при остром артрите -  лейкоцитоз, сдвиг влево, 
увеличение СОЭ.
Биохимический анализ крови: увеличение концентрации мочевой
кислоты (в норме не выше 0,24 ммоль/л). При развитии ХПН -  повышенное 
содержание мочевины и креатинина.
В период острого артрита -  увеличение содержания фибрина, сишювых 
кислот, серомукоида, альфа-2- и га.мма-глобулинов.
Общий анализ мочи: кристаллы уратов. На поздних стадиях болезни - 
снижение удельного веса мочи, ге.матурия, протеинурия.
Исследование синовиальной жидкости: повышенное содержание
лейкоцитов, нейтрофилов. В поляризационном микроскопе - осадок из 
игольчатых кристаллов солей мочевой кислоты.
Исследоваште пунктата тофуса: мочевая кислота и ее соли.
Рентгенологическое исследование позволяет обнаружить следующие 
признаки подагрического поражения суставов: кистовидные дефекты
эпифизов с разрушением кортикального слоя кости; круглые 
(«штампованные») дефекты в кости, окруженные рентгенпозитивной каймой 
остеосклероза, представляющие собой внутрикостные тофусы (симптом 
«пробойника»); расширенные тени мягких тканей за счет отложения уратов.
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Дифференциальный диагноз проводится с заболеваниями, 
проявляющимися артритом, узелковыми образованиями, очагами деструкции 
в костях. При остеоар'грозе практически отсутствуют признаки 
воспалительного процесса, кожа над пораженными суставами не 
I иперемирована, нет анамнестических свидетельств о перенесенных атаках 
острого артрита, не выявляются «штампованные» очаги в эпифизах костей. 
Ревматоидный артрит поражает преимущественно женщин, при нем 
отсутствуют «штампованные» дефекты костей, в синовиальной жидкости нет 
кристаллов мочевой кислоты. При подагре не выявляется ревматоидный 
фактор в крови. Ревматоидный артрит вызывает узурацию и 
анкилозирование пораженных суставов, что редко бывает при подагре.
При болезни Рейтера нередко возникает асимметричное воспаление 
плюснефалангового сустава I пальца стопы с болями, отеком, гиперемией 
околосуставных тканей (псевдоподагрический артрит). Но, в отличие от 
болезни Рейтера, при подагре отсутствует коиьюнктивит, уретрит, поражение 
кожи, а лабораторные тесты на наличие хламидийной инфекции дают 
отрицательные результаты.
Лечение
Диета (стол №6) с ограничением продуктов, богатых пуринами (мясо 
молодых животных, птицы, печень, почки, легкие, блюда из бобовых 
культур), отказ от алкоголя. Собственно противоподагрической терапией 
является лечение аллопуринолом. Лечение начинают с приема 50 или 100 мг 
препарата в сутки, далее титруют до нормоурикемии каждые 2 недели. При 
почечной недостаточности доза аллопуринола не должна превышать 100 
мг/сутки. Для интенсификации выведения уратов почками назначают 
антуран по 0,2-0,4 в сутки, пробенецид по 0,25 - 2 раза в сутки первую 
неделю с последующим удвоением дозы до 0,5 - 2 раза в сутки. 
Аллопзфинол, анту'ран, пробенецид и другие препараты, влияющие на 
уровень мочевой кислоты в крови нельзя начинать давать во время острого 
приступа подагры. Быстрые изменения концентрации уратов в крови 
увеличивают продолжительность приступа. Если острый артрит возник на 
фоне приема гипоурикемических препаратов, то их следует продолжать 
давать в прежних дозировках.
Одним из наиболее эффективных средств, позволяющих снижать 
содержание мочевой кислоты в организме, является бензбромарон. Препарат 
обладает двойным эффектом. Он тормозит синтез мочевой кислоты и 
усиливает ее выведение, уменьшая канальцевую реабсорбцию уратов. Его 
суточная доза 100-200 мг принимается однократно. Применяют 
комбинированный препарат Алломарон, обладающий урикостатическими и 
урикозурическими свойствами. Назначается по 1 таблетке 1 раз в день.
Противовоспалительная терапия острого артрита при подагре может 
осуществляться посредством использования колхицина, нестероидных 
противовоспалительных препаратов и глюкокортикоидов. Лечение острого 
артрита колхицином в отечественной ревматологии не рекомендуется
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вследствие высокой токсичности препарата. Все НПВП для купирования 
острого артрита при подагре используются в высоких дозировках. 
Индометацин 25-50 мг 4 раза в день, напроксен 500 мг 2 раза в день, 
диклофенак 50 мг 4 раза в день. Все большей популярностью пользуется 
назначение нимесулида (Нимесил) по 100 -200 мг 2 раза в сутки до 
ликвидации острого артрита.
Глюкокортикоиды при остром подагрическом артрите можно назначать 
системно (внутримышечно, перорально или внутривенно короткими 
курсами) и локально (внутрисуставно). Пероральная терапия проводится в 
дозе 40-60 мг по преднизолону в первый день, затем доза снижается на 5 мг 
ежедневно до полной отмены. Внутримышечно вводят триамцинолон 60 мг в 
сутки, внутривенно метилпреднизолон в первые сутки 500 мг, в 
последующие двое суток -  по 250 мг. Доза корректируется с учетом наличия 
у пациента сопутствующей патологии (артериальной гипертензии, 
недостаточносги кровообращения и др.). Внутрисуставно вводятся 
триамцинолон или метилпреднизолон по 40 мг в крупные суставы и по 10-20 
мг в мелкие суставы.
ТЕСТОВЫЙ КОНТРОЛЬ по ТЕ.МЕ ЗАНЯТИЯ
1. Какие факторы имени значение в развитии подагры?
1. Наследственность.
2. Пищевой рацион.
3. Пол.
4. Возраст.
5. Все перечисленное.
Правильный ответ 5, так как наследственность предрасполагает к 
первичной (идиопатической) подагре, избыточное употребление в пищу 
пуринов (пищевой рацион) обусловливает гиперурикемию, особенно на 
фоне имеющихся нарущений синтеза и выделения мочевой кислоты, 
мужской пол и возраст старше 40 лет так же являются факторами риска 
подагры,
2. Какие факторы имеют значение в патозенезе подагры?
1. Нарушение метаболизма пуринов.
2. Избыточный синтез мочевой кислоты.
3. Недостаточное вьшедение уратов почками.
4. Все перечисленное.
5. Ничего из перечисленного.
Правильный ответ 5, так как патогенез подагры складывается из 
врожденных и приобретенных дефектов метаболизма пуринов, 
связанных с избыточным синтезом .мочевой кислоты в организме 
(первичная подагра), а также с недостаточным выведением уратов 
почками (вторичная подагра).
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3. Употребление каких продуктов и блюд способствует развитию 
подагры?
1. Блюда из злаковых культур.
2. Вяленая рыба.
3. Копчености.
4. Свиная печень.
5. Мед.
Правильный ответ 4, так как субпродукты (печень, почки и др.) богаты 
пуринами и их употребление в пишу может вызвать обострение 
подагры.
4. Что можно употреблять в пищу больным подагрой?
1. Красное сухое вино.
2. Печеночный паштет.
3. Фасоль.
4. Все перечисленное.
5. Ничего из перечисленного.
Правильный ответ 5, так как алкоголь при подагре противопоказан, 
печеночный паштет приготавливается из субпродуктов, богатых 
пуринами, фасоль и другие бобовые также содержит много пуринов.
5. Какие препараты неже.тательно принимать больным подагрой для 
лечения острого арзрита?
1. Аспирин.
2. Индометацин.
3. Диклофенак.
4. Бутадиен.
5. Нимесулид.
Правильный ответ 1, так как аспирин в высоких дозировках часто 
оказывает побочные эффекты, прежде всего эрозивно-язвенные 
повреждения ЖКТ.
6. Что наиболее характерно для острого артрита при подагре?
1. Полиартрит.
2. Моноартрит.
3. Периартрит.
4. Все перечисленное.
5. Ничего из перечисленного.
Правильный ответ 2, так как в большинстве случаев острый артрит 
проявляется моноартритом первого плюсне-фалангового сустава стопы
7. Что наиболее характерно для острого артрита при подагре?
1. Внезапное начало.
2. Постепенное развитие болевого синдрома.
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3. Незначительный болевой синдром.
4. Выраженная утренняя скованность.
5. Болевой синдром не вызывает нарушений функции сустава.
Правильный ответ 1, так как характерным признаком острого артрита 
при подагре является внезапное начало, как правило, ночью и в ранние 
утренние часы, выраженный болевой синдром со значительным 
нарушением функции сустава.
8. Какой препарат лучше применять для купирования острого 
подагрического артрита?
1. Аспирин.
2. Аллопуринол.
3. Антуран.
4. Сульфасалазин.
5. Нимесулид.
Правильный ответ 5, так как аллопуринол и антуран используются для 
коррекции уровня мочевой кислоты в сыворотке крови, применение 
аспирина ограничивается вследствие его побочных эффектов, 
сульфасалазин для лечения подагры не применяется.
9. Какие рентгенологические признаки типичны для подагрического 
артрита?
1. Кистовидные дефекты эпифизов с разрушением кортикального слоя 
кости.
2. «Штампованные» дефекты кости с каймой остеосклероза.
3. Расширение тени мягких тканей в периартикулярной зоне.
4. Все перечисленные признаки типичны.
5. Все перечисленные признаки не типичны.
Правильный ответ 4, так как при подагре могут возникать кистовидные 
узуры эпифизов, штампованные костные дефекты в зоне расположения 
внутрикостных тофусов (симптом «.пробойника»), а также расширение 
тени мягких тканей в периартикулярной зоне за счет периартрита.
10. Что характерно для острого подагрического артрита?
1. Вь!раженная скованность в пораженном суставе.
2. Синдром Рейно.
3. Симметричность поражения суставов.
4. Выраженная гиперемия, повышение температуры кожи над суставом.
5. Быстро прогрессирующий анкилоз сустава.
Правильный ответ 4, так как скованность является признаком 
синовита, наиболее характерна она для ревматоидного артрита. 
Симметричность поражения суставов является диагностическим
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критерием ревматоидного артрита. Синдром Рейно представляет собой 
вазоспаетический синдром, не характерный для подагры.
11. Какой сустав чаще всего поражается при остром подагрическом 
артрите?
1. Тазобедренный сустав.
2. Коленный сустав.
3. Плюснефаланговый сустав первого пальца стопы.
4. Проксимальный межфалагновый сустав первого пальца стопы.
5. Дистальный межфаланговьгй сустав первого пальца стопы.
Правильный ответ 3, так как поражение первого плюсне-фалангового 
сустава стоп является «визитной карточкой» подагрического артрита.
12. Когда обычно начинается приступ острого подагрического артрита?
1. Вечером.
2. Ночью.
3. Днем.
4. Перед полудне.м.
5. После полудня.
Правильный ответ 2, так как подагрический артрит обычно развивается 
ночью или в ранние утренние часы.
13. Что не характерно для хронического подагрического артрита?
1. Г рубая деформация суставов.
2. Быстрое ашшлозирование суставов.
3. Быстрая и тяжелая инвалидизация больного.
4. Все перечисленное верно.
5. Все перечисленное не верно.
Правильный ответ 2, зак как при развитии деформаций пораженных 
суставов, приводящих к функциональным нарущенням, процессы 
анкилозирования не имеют такого значения как, например, при 
ревматоидном артрите, и не являются типичными для подагры.
14. Чем обусловлено поражение почек при подагре?
1. Интерстициальным нефритом.
2. Отложением тофусов в паренхиме.
3. Формированием камней в лоханке.
4. Все перечисленное верно.
5. Все перечисленное не верно.
Правильный ответ 4, так как при подагре возникает так называемая 
«подагрическая почка», представляющее собой собирательное понятие, 
складывающееся из тубулоинтерстициального нефрита, отложения 
тофусов в паренхиме почек, а также нефролитиаза.
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15. Чему способствует аллопуринол?
]. Выведению мочевой кислоты из организма.
2. Уменьшению образования мочевой кислоты.
3. Уменьшению активности воспалительного процесса.
4. Все перечисленное верно.
5. Все перечис.ченное неверно.
Правильный ответ 2, так как аллопуринол относится к 
урикостатическим средствам, снижающим синтез мочевой кислоты в 
организме.
16. Чему способствует антуран?
1. Уменьшению активности воспалительного процесса.
2. Уменьшению образования мочевой кислоты.
3. Выведению мочевой кислоты из организма.
4. Все перечисленное верно.
5. Все перечисленное неверно.
Правильный ответ 3, так как антуран относится к урикозурическим 
препаратам и способствует выведению мочевой кислоты из организма.
17. Что нельзя делать при остром подагрическом артрите?
1. Назначать гипоурикемические препараты.
2. Отменять гипоурикемические препараты.
3. Назначать фуросемид.
4. Направлять на санаторно-курортное лечение.
5. Нельзя делать все перечисленное.
Правильный ответ 5, так как если артрит возник на фоне приема 
гипоурикемических препаратов, их продолжают принимать в прежних 
дозах. Назначение гипоурикемических средств не купирует приступ 
артрита. Фуросемид может усугубить состояние больного с острым 
подагрическим артритом. Санаторно-курортное лечение при остром 
подагрическом артрите противопоказано.
Тема №5. Апластическая лучевая анемия
Определение
Апластическая анемия - состояние, характеризующееся снижением 
гематопоэтической активности (депрессией) костного мозга с развитием 
наряду с ане.мией также лейко- и тромбоцитрпении. Апластическая лучевая 
анемия является вариантом апластических анемий, связанным с 
миелотоксическим воздействием ионизирующего излучения.
Этиология и патогенез
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Апластическая лучевая анемия является проявлением костно­
мозговой формы острой лучевой болезни. Острая лучевая болезнь 
представляет собой состояние, которое возникает при однократном, 
повторном или длительном облучении всего тела или его части 
проникающими излучениями в дозе более 1 Гр.
В патогенезе имеет значение поражение стволовых клеток, что 
приводит к нарушению образования новых клеток крови и их 
дифференцировки. Кроме того, лучевое облучение повреждает клетки, 
находящиеся в процессе деления и дифференцировки, а также зрелые 
дифференцированные клетки крови. В результате лучевого воздействия 
клетки утрачивают способность делиться, либо этот процесс сопровождается 
разнообразными хромосомными аберрациями, что приводит к образованию 
неполноценных клеточных форм, неспособных функционировать, делиться и 
подверженных быстрой элиминации. Система кроветворения является 
радиочувствительной. Среди клеток крови наибольшей чувствительностью 
обладают стволовые клетки и лимфоциты. Лучевой панмиелопарез или 
аплазия костного мозга обусловливают панцитопению. Резкое снижение 
кроветворения лежит в основе развития геморрагического синдрома и 
инфекционных осложнений.
Клиническая картина
В развитии лучевой болезни выделяют следующие периоды: начальный 
период (период первичной реакции), скрытый период, период разгара 
лучевой болезни (период выраженных клинических проявлений), период 
разрешения с полным или частичным выздоровлением, период отдаленных 
последствий. При общем однократном воздействии в дозе от 1 до 10 ГР 
развивается острая лучевая болезнь, которую называют костномозговой 
(гемопоэтической). При воздействии радиации от 1 до 2 Гр возникает острая 
лучевая болезнь легкой степени, при воздействии радиации от 2 до 4 Гр -  
средней степени тяжести, при воздейстзии от 4 до 6 Гр -  тяжелой степени и 
при воздействии от 6 до 10 ГР -  крайне тяжелой степени.
Гематологические нарушения характеризуются рахзичной глубиной и 
фазностью развития в зависимости от степени тяжести и периода острой 
лучевой болезни.
При крайне тяжелой степени во время первичной реакции в крови уже 
в первые часы после облучения наблюдается повышение количества 
лейкоцитов, в основном, нейтрофилов. Это обусловлено выбросом из 
костного мозга гранулощзтарного резерва. На 8-9 сутки (период скрытого 
благополучия) уровень лейкоцитов снижается до 500 в 1 мкл и ниже. В 
период разгара болезни развивается острая аплазия костного мозга.
При тяжелой острой лучевой болезни первичная реакция 
сопровождается появлением в периферической крови нейтрофильного 
лейкоцитоза со сдвигом лейкоцитарной формулы влево, вначале 
относительная, затем абсолютная лимфопеиия. Характерен пикноз, 
хроматинолиз, фрагментоз ядер лейкоцитов, анизоцитоз и цитолиз
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лейкоцитов. В скрытом периоде в крови на 7-9 сутки развивается 
лейкопения, нейтропения до 500 в 1 мкл, появляются гигантские 
нейтрофилы, возникает плазматическая реакция. Гемоглобин и эритроциты 
не изменены. Количество ретикулоцитов снижено вплоть до полного 
отсутствия. Количество тромбоцитов снижается до 100 000 в 1 мкл. При 
исследовании костного мозга наблюдается угнетение гемопоэза, нарушение 
созревания всех форменных элементов, может быть преходящая 
мегалобластная реакция. В период разгара в периферической крови 
возникает нарастающее резкое уменьшение лейкоцитов до 0,l-0,5*10^ /л. В 
формуле наблюдается абсолютная нейтропения, вплоть до агранулоцитоза, 
относительный лимфоцитоз, абсолютная лимфопения, выраженная 
плазматическая реакция. Отмечаются качественные изменения лейкоцитов -  
цитолиз, гипсрсегментоз, хроматинолиз, фагоцитоз ядер нейтрофилов и 
моноцитов. Нарастает гипопластическая анемия. Количество эритроцитов 
падает до 2*10'“ /л и менее. Гемоглобин снижается до 40 г/л, ретикулоциты 
не обнаруживаются. Иногда развивается мегатоцитарная реакция, 
свидетельствующая о неблагоприятном прогнозе. Количество тромбоцитов 
падает до 30*10^ /л. СОЭ повышается до 40-80 мм/ч. В миелограмме 
наблюдается аплазия костного мозга. В нем не обнаруживаются 
мегакариоциты, миелобласты, промиелобласты, миелоциты, эритробласты, 
нормобласты, а выявляются перерожденные нейтрофилы, увеличенное 
количество плазматических клеток, лимфоцитов, клеток ротикулоэндотелия. 
В период разрешения кроветворение улучшается. Первыми признаками 
разрешения является ретикулоцитоз, появление молодых нейтрофилов, 
увеличение количества тромбоцитов. В дальнейшем увеличивается 
количество всех форменных элементов крови. Показателем усиления 
регенерации является сдвиг формулы влево. В костном мозге наблюдается 
картина бурной регенерации с большим количеством пролиферирующих 
клеток красного и белого ростков крови. Гематологическими последствиями 
тяжелой острой лучевой болезни являются умеренная лейкопения и 
тромбоцитопения, возникает склонность к лейкозам.
При острой лучевой болезни средней степени тяжести в период 
первичной реакции возникает нейтрофильный лейкоцитоз до 12-24*10° /л, 
сдвиг влево. Абсолютная лимфопения умеренная. Скрытый период 
характеризуется нарастанием лейкопении, абсолютное количество 
лимфоцитов уменьшается до 0,5-4,0*10° /л. Количество тромбоцитов 
умеренно уменьшено. Гемоглобин и эритроциты нормальные или несколько 
понижены. Период разгара характеризуется в периферической крови 
лейкопенией до 2,0-1,0*10°/л, нейтропенией, относительным лимфоцитозом, 
абсолютной лимфопенией, умеренной гипохромной анемией, выраженной 
ретикулоцитопенией. Эритроциты снижаются до 2,5-3* 10’^  /л, гемоглобин -  
до 60 г/л, СОЭ увеличивается до 20-35 мм;'ч. Тромбоциты снижаются до 80- 
50* 10°/л. В миело1-рамме наблюдается угнетение кроветворения (гипогщазия
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костного мозга). В период разрешения кроветворение постепенно 
улучшается.
При острой лучевой болезни легкой степени первичная реакция 
отсутствует. В скрытом периоде существенных изменений в картине крови 
не наблюдается. В период разгара возникает умеренная лейкопения, 
нейтропения, лимфопения. Иногда количество лейкоцитов нормальное или 
возникает небольшой нейтрофильный лейкоцитоз, почти всегда наблюдается 
относительная лимфопения. Возможен преходящий эритроцитоз.
Выздоровление при этой степени тяжести лучевой болезни, как правило, 
полное.
Лечение анемического синдрома
При острой лучевой болезни переливание эритроцитарной массы 
требуется при снижении гемоглобина ниже 50 г/л. При неосложненной 
тяжелой инфекцией острой лучевой болезни средней степени тяжести 
необходимость в переливании эритроцитарной массы не возникает. 
Применение тромбоцитарной массы надежно купирует геморрагический 
синдром, а также сводит к минимуму потребность в переливании 
эритроцитарной массы. В период восстановления проводится
общеукрепляющая терапия, витаминотерапия. При замедленном 
восстановлении кроветворения назначают цианокоболамин 0,1%-1,0 в/м 2-3 
раза в день, 0,2%-1,0 в/м каждый день или через день, фолиевую кислоту 0,02 
3 раза в день, нуклеиновокислый натрий 0,1 3 раза в день, преднизолон по 5 
мг 3-4 раза в день, препараты железа. Необходимо полноценное питание.
ТЕСТОВЫЙ КОНТРОЛЬ по ТЕМЕ ЗАНЯТИЯ
2. Какие изменения в общем анализе крови характерны для лучевой 
апластической анемии?
6. Снижение уровня эритроцитов.
7. Снижение гемоглобина.
8. Тромбоцитопения.
9. Лейкопения.
Ю.Все перечисленное верно.
Правильный ответ 5, так как апластическая анемия - состояние, 
характеризующееся снижением гематопоэтической акзивности 
(депрессией) костного мозга с развитием наряду с анемией з акже лейко- 
и тромбоцитопении.
2. Какие факторы имеют значение в патогенезе лучевой апластической 
анемии?
6. Поражение стволовых клеток.
7. Нарушение дифференцировки клеток.
8. Утрата способности клеток к делению.
9. Образование неполноценных клеточных форм.
Ю.Все перечисленное верно.
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Праиильный ответ 5, так как в патогенезе имеет значение поражение 
стволовых клеток, что приводит к нарушению образования новых 
клеток крови и их дифференцировки, а также повреждение клеток, 
находящихся в процессе деления и дифференцировки, утрата клетками 
способности делиться.
3. Какие клинические синдромы характерны для лучевой апластической 
анемии?
6. Анемический.
7. Геморрагический.
8. Синдром инфекционных осложнений.
9. Все варианты верны.
10. Все варианты не верны.
Правильный ответ 4, так как анемический синдрохз связан со 
снижением уровня гемоглобина и эритроцитов, геморрагический -  со 
снижением уровня тромбоцитов, синдром инфекционных осложнений -  
со снижением уровня лейкоцитов.
4. Какая форма острой .лучевой болезни развивается при воздействии 
радиации в дозе от 1 до 10 Гр?
6. Гемопоэтическая.
7. Кишечная.
8. Токсемическая.
9. Церебральная.
10. Все варианты не верны.
Правильный ответ 5, так как при общем однократном воздействии в 
дозе от 1 до 10 ГР развивается острая лучевая болезнь, которую 
называют костномозговой (гемопоэтической).
5. Какие изменения в общем анализе крови наблюдаются во время 
первичной реакции при крайне тяжелой степени острой лучевой 
бо.тезни?
6. Снижение гемоглобина.
7. Повышение СОЭ.
8. Лейкоцитоз, нейтрофилез.
9. Тромбоцитоз.
10. Тромбоцитопения.
Правильный ответ 3, так как при крайне тяжелой степени во время 
первичной реакции в крови уже в первые часы после облучения 
наблюдается повышение количества лейкоцитов, в основном, 
нейтрофи.дов. Это обусловлено выбросом из костного .мозга 
гранулоцитарного резерва.
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6. Что в анализе крови наиболее характерно для первичной реакции при 
тяжелой лучевой болезни?
6. Нейтрофильный лейкоцитоз.
7. Сдвиг формулы влево.
8. Лимфопения.
9. Изменения ядер лейкоцитов.
10. Все перечисленное верно.
Правильный ответ 5, так как при тяжелой острой лучевой болезни 
первичная реакция сопровождается появлением в периферической 
крови нейтрофильного лейкоцитоза со сдвигом лейкоцитарной формулы 
влево, вначале относительная, затем абсолютная лимфопения. 
Характерен пикноз, хроматинолиз, фрагментоз ядер лейкоцитов, 
анизоцитоз и цитолиз лейкоцитов.
7. Что в анализе крови наиболее характерно для скрытого периода 
тяжелой острой лучевой болезни?
6. Лейкопения.
7. Нейтропения.
8. Плазматическая реакция.
9. Ретикулоциты снижены.
10. Все перечисленное верно.
Правильный ответ 5, так как в скрытом периоде в крови на 7-9 сутки 
развивается лейкопения, нейтропения до 500 в 1 мкл, появляются 
гигантские нейтрофилы, возникает плазматическая реакция. 
Гемоглобин и эритроциты не изменены. Количество ретикулоцитов 
снижено вплоть до полного отсутствия.
8. Какие изменения периферической крови характерны для периода 
развернутых клинических проявлений при острой лучевой болезни 
тяжелой степени?
6. Лейкопения.
7. Нейтропения.
8. Лимфопения.
9. Плазматизация.
10. Все перечисленное верно.
Правильный ответ 5, так как в период разгара в периферической крови 
возникает нарастающее резкое уменьшение лейкоцитов до 0,1-0,5*10^/л. 
В формуле наблюдается абсолютная нейтропения, вплоть до 
агранулоцитоза, относительный лимфоцитоз, абсолютная лимфопения, 
выраженная плазматическая реакция.
9. Какие изменения в общем анализе крови характерны для периолда 
развернутых клинических проявлений при острой лучевой болезни 
тяжелой степени?
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6. Резкое падение уровня эритроцитов.
7. Резкое падение уровня гемоглобина.
8. Отсутствие ретикулоцитов.
9. Мегалоцитарная реакция.
10. Все перечисленное верно.
Правильный ответ 5, так как в период разгара в периферической крови 
возникает падение уровня эритроцитов до 2*10^  ^ /л и менее. Гемоглобин 
снижается до 40 г/л, ретикулопиты не обнаруживаются. Иногда 
развивается мегалоцитарная реакция, свидетельствующая о 
неблагоприятном прогнозе.
10. Что характерно для периода разрешения при тяжелой степени острой 
лучевой болезни?
6. Ретикулоцитоз.
7. Появление молодых нейтрофилов.
8. Увеличение количества тромбоцитов.
9. Сдвиг формулы влево.
10. Все варианты верны.
Прави.1 ьный ответ 5, так как в период разрешения кроветворение 
улучшается. Первыми признаками разрешения является ретикулоцитоз, 
появление молодых нейтрофилов, увеличение количества тромбоцитов. 
В дальнейшем увеличивается ко.чичество всех форменных элементов 
крови. Показателем усиления регенерации является сдвиг формулы 
влево.
11. Что не характерно для картины периферической крови в период 
первичной реакции при острой лучевой болезни средней степени 
тяжести?
6. Нейтрсфильный лейкоцитоз.
7. Сдвиг влево.
8. Умеренная абсолютная лимфопения
9. Значительная лейкопения.
10. Все перечисленное верно.
Прави.пьный ответ 4, так как при острой лучевой болезни средней 
степени тяжести в период первичной реакции возникает 
нейтрофильный лейкоцитоз до 12-24*10* /л, сдвиг в.лево, абсолютная 
.димфопения умеренная.
12. Какие препараты используются для восстановления кроветворения 
при лучевой апластической анемии?
6. Цианокоболамин.
7. Фолиевая кислота.
8. Нуклеиновокислый натрий.
9. Преднизолон.
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I о. Все препараты используются.
Правильный ответ 5, так как при замедленном восстановлении 
кроветворения назначают ннанокоболамин 0,1%-1>0 в/м 2-3 раза в день, 
0,2%-1,0 в/м каждый день или через день, фолиевую кислоту 0,02 3 раза 
в день, нуклеиновокислый натрий 0,1 3 раза в день, преднизолон по 5 
мг 3-4 раза в день, препараты железа.
Тема №6. Ожоговая болезнь
Определение
Ожоговая болезнь -  заболевание, обусловленное воздействием 
термического фактора и сопровождающееся разнообразными изменениями 
со стороны всех органов и систем организма.
Этиология и патогенез
Этиологическое значение имеет термический фактор, действующий 
изолированно или одновре.менно с другими факторами (комбинированное 
поражение). Термические поражения часто возникают при взрывах (огонь, 
напалм), землетрясениях, пожарах, производственных и транспортных 
авариях и др. Ожоговая болезнь возникает при условии поражения не менее 
8-10% кожных покровов, а также при наличии глубоких ожогов. Существует 
несколько теорий патогенеза ожоговой болезни. Теория плазмопотери и 
сгущения крови заключается в том, что после воздействия термического 
фактора возникает гиповолемия, гемоконцентрация, существенно изменяется 
водно-электролитный баланс, что приводит к нарушению микроциркуляции, 
гипоксии органов и тканей. Суть теории токсемии заключается в том, что 
возникает интоксикацияпродуктами распада поврежденных тканей. Нервно­
рефлекторная теория заключается в раздражении огромного рецепторного 
поля, что вызывает мощную афферентную импульсацию в ЦНС.
Периоды ожоговой болезни, их клиническая картина
Выделяют следующие периоды ожоговой болезни:
1. ожоговый шок;
2. токсемия;
3. септикотоксемия;
4. выздоровление.
Ожоговый шок характеризуется изменения со стороны центральной 
нервной системы -  возбуждение, сменяющееся угнетением сознания, 
возникает акроцианоз, мраморность кожи, похолодание конечностей 
(признаки нарушения микроциркауляции), компенсаторно развивается 
тахикардия, характерны изменения со стороны желудочно-кишечного тракта 
(тошнота и рвота, образование стрессовых язв), возможно нарушение 
функции печени и почек. Этот период ожоговой болезни сопровождается 
развитием ДВС-синдрома. Выделяют 4 степени тяжести ожогового шока (в 
зависимости от площади и глубины о.жогов, степени выраженности
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недостаточности органов и систем организма, показателей гематокрита, 
почасового диуреза, кислотно-щелочного баланса, уровня артериального и 
центрального венозного давления.
Токсемия характеризуется признаками интоксикации, являющейся 
результатом всасывания продуктов распада тканей и токсинов 
микроорганизмов вследствие бактериального обсеменения раны, а также 
полиорганной недостаточностью. В этот период часто возникает 
инфекционно-токсическая нефропатия, которая может привести к острой 
почечной недостаточности.
Септикотоксемия характеризуется гнойно-резорбтивной лихорадкой, 
сепсисом и общим истощение.м организма. Интоксикация нарастает, 
характерна гектическая лихорадка с ознобами. Развивается синдром 
системной воспалительной реакции, полиорганная недостаточность, 
дистрофия внутренних органов, потеря массы тела вплоть до кахексии, 
нарушения всех видов обмена веществ. Поражение сердца возможно по типу 
миокардиодистрофии, миокардита, реже инфаркта миокарда. Практически у 
всех больных в этот период возникают пневмонии. Со стороны крови 
характерны анемия, лейкоцитоз, нейтрофилез, возможен и агранулоцитоз.
Выздоровление происходит медленно, больные нуждаются в 
длительной реабилитации.
Помощь при ожоговом шоке
Непосредственно на месте происшествия пострадавшему оказывается 
первая медицинская помощь, заключающаяся в согревании, щелочном питье, 
наложении на обояокенные участки стерильных сухих повязок, введении 
обезболивающих, седативных средств и антибактериальных препаратов. 
Противошоковые мероприятия заключаются во внутривенном введении 
солевых растворов, плазмозаменителей, коллоидных препаратов, 
реополипгюкина, вводятся обезболивающие средства (промедол), 
антигистаминные (тавегил, димедрол), седативные средства, осмотические 
диуретики для профилактики почечной недостаточности. Главная задача 
терапии ожогового шока -  коррекция гиповолемии и контроль артериального 
давления. Объем инфузии определяется по формуле: 3 мл * на % ожоговых 
ран * на массу больного (кг). Половина этого объема жидкости должна быть 
введена в первые 8 часов после травмы. На 2-3 сутки объем инфузии 
уменьшают на 25%. При лечении ожогового шока важно контролировать 
кислотно-гцелочной баланс введением 4% гидрокарбоната натрия, 
трисамина, используются ингибиторы протеолиза и кортикостероиды. 
Лечение токсемии и септикотоксемии
В период токсемии проводится дезинтоксикационная терапия с 
использованием плазмозаменителей (свежезамороженная плазма, 10% 
раствор альбумина), солевых растворов, коллоидов (полиглюкин, 
реополиглюкин, гемо дез), растворов глюкозы с инсулином. Эффективны 
методы экстракорпоральной детоксикации (плазмаферез, гемосорбция и др.). 
Для профилактики септических осложнений вводятся антибиотики,
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антистафилоккоковый гамма-глобулин, антистафилококковая плазма, 
проводится пассивная иммунотерапия. Рекомендуется введение ингибиторов 
протеолитических ферментов (контрикал, гордокс), анаболических гормонов. 
При развитии септитоксемии обязательно введение антибиотиков с учетом 
раневой флоры, антистафилококковой плазмы, антистафилококкового 
иммуноглобулина, дезинтоксикационных средств (инфузионная терапия), 
ингибиторов протеолиза, гепарина.
Большое значение для исхода ожоговой болезни имеет правильное питание 
больного с высоким содержанием в рационе белка.
В стадию реконвалесценцни больной проходит медицинскую и социальную 
реабилитацию, выполняются реконструктивные операции, кожная пластика.
ТЕСТОВЫЙ КОНТРОЛЬ по ТЕМЕ ЗАНЯТИЯ
1. При какой площади глубоких ожогов возникает ожоговая бо.лезнь?
6. 2-4%.
7. 6-8%.
8. 8- 10% .
Правильный ответ 3, так как ожоговая болезнь развивается при 
глубоком поражении не менее 8-10 % кожного покрова.
2. Укажите периоды ожоговой болезни;
5. Ожоговый шок.
6. Токсемия.
7. Септикотоксемия.
8. Реконвалесценция.
9. Все перечисленное верно.
Правильный ответ 5, так как все перечисленные варианты являются 
периодами ожоговой болезни.
3. Что имеет значение в патогенезе ожоговой болезни?
6. Плазмопотеря.
7. Сгушение крови.
8. Нарушение водно-солевого баланса.
9. Нарушение микроциркуляции.
10. Все перечисленное верно.
Правильный ответ 5, зак как плазмопотеря, сгущение крови, нарушение 
водного-солевого баланса и нарушения микроциркуляции с 
последующей гипоксией внутренних органов приводит к развитию 
ожогового шока.
4. Какие токсины вызывают явления интоксикации во втором периоде 
ожоговой болезни?
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6. Собственные токсины -  продукты распада тканей в зоне воздействия 
термического фактора.
7. Продукты перекисного окисления липидов.
8. Клеточные ферменты.
9. Простагландины.
10. Все перечисленное верно.
Правильный ответ 5, так как в развитии токсемии имеют значение 
специфические токсины (продукггы из очага термической травмы), а 
также неспецифические (продукты расщепления белков, биогенные 
амины и Т.Д.).
5. Какие изменения не характерцы для ожогового шока?
1. Похолодание конечностей.
2. Акроцианоз.
3. Мраморность кожных покровов.
4. Гиперемия кожи липа и туловища.
5. Все изменения характерны.
Правильный ответ 4, так как похолодание конечностей, акроцианоз и 
мраморность кожных покровов являются отражением нарушения 
микроциркуляции, характерного для ожогового шока.
6. Какие изменения характерны для ожогового шока?
1. ДВС-синдром.
2. Стрессовые язвы.
3. Нарушение микроциркуляции.
4. Почечная недостаточность.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 5, так как все перечисленные изменения характерны 
для ожогового шока.
7. Какие изменения в общем анализе крови характерны для периода 
токсемии при ожоговом шоке?
1. Анемия.
2. Лейкоцитоз.
3. Токсическая зернистость лейкоцитов.
4. Сдвиг лейкоцигарной формулы влево.
5. Все изменения характерны.
Правильный ответ 5, зак как во время периода токсемии вследствие 
интоксикации возникают характерные изменения крови в виде анемии, 
лейкоцитоза со сдвигом лейкоцитарной форму.лы влево н токсической 
зернистостью лейкоцитов.
8. Какие изменения не характерны для периода септикотоксемии при 
ожоговой болезни?
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1. Восстановление уровня гемоглобина.
2. Развитие нефропатии.
3. Лихорадка.
4. Истощение.
5. Все изменения характерны.
Правильный ответ 1, так как в период септикотоксемии наблюдаются 
выраженные изменения анализа крови, в том числе анемия.
9. Какой вариант поражения сердца встречается реже остальных в 
стадию септикотоксемии при ожоговой болезни?
1. Миокардиодистрофия.
2. Миокардит.
3. Инфаркт миокарда.
4. Перикардит.
5. Эндокардит.
Прави.тьный ответ 3, так как все варианты поражения сердца 
характерны для периода септикотоксемии при ожоговой болезни, однако 
инфаркт миокарда представляет собой самый редкий вариант.
характерны для периода10. Какие варианты пневмоний 
сепикотоксемии при ожоговой болезни?
1. Вследствие ателектаза.
2. Гипостатические.
3. Аспирационные.
4. Токсико-септические.
5. Все варианты характерны.
Правильный ответ 5, так как в период сепикотоксемии при ожоговой 
бо.дезии пневмонии возникают вследствие диссеминации инфекции 
(токсико-септические), вследствие гипостаза (гипостатические), 
вследствие аспирации (аспирационные), вследствие ателектаза 
(ателектатические).
11. Какие мероприятия осуществляются в качестве первой помощи 
обожженному?
1. Прекращение действия термического фактора.
2. Наложение стерильной повязки на обожженную поверхность.
3. Согревание пострадавшего.
4. Щелочное питье.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 5, так как мероприятия первой медининской помощи 
включают прекращение действия термического фактора, наложение 
стерильной повязки на обожженную поверхность, согревание 
пострадавщего, питье (щелочное, щелочно-солевое).
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12. Какие препараты целесообразно использовать для внутривенных 
инфузий в tiepuoA токсемии при ожоговой болезни?
6. Солевые растворы.
7. Реопиглюкин.
8. Полиглюкин,
9. Гемодез.
10. Все варианты верны.
Правильный ответ 5, так как в период токсемии при ожоговой болезни 
целесообразно введение солевых растворов, коллоидов, гемодеза, 
плазмозаменителей.
13. Какой диуретик используется для осмотической дезинтоксикации 
при ожоговой токсемии?
1. Фуросемид.
2. Маннито.п.
3. Гипотиазид.
4. Верошпирон.
5. Этакриновая кислота.
Правильный ответ 2, так как осмотическим диуретиком является 
маннитол.
14. Какие препараты необходимо использовать д.тя лечения ожогового 
сепсиса?
1. Антибиотики.
2. Иммунокоррегирующие средства.
3. Антикоагулянты.
4. Ингибиторы протеолиза.
5. Все перечисленные препараты.
Правильный ответ 5, так как эффективное лечение ожогового сепсиса 
возможно при одновременном использовании антибактериальных 
средств с учетом раневой флоры, HMMyHOKopperHpymniHx средств 
(антистафилоккоковая плазма, иммуноглобулины), антикоагулянтов 
(гепарина), ингибиторов протеолиза (контрикал, гордокс) и др.
15. Какие питательные вещества особенно важны для лечения больных с 
ожоговой болезнью?
6. Белки.
7. Полиненасыщенные жирные кислоты.
8. Жиры.
9. Углеводы.
10. Все питательные вещества важны одинаково.
Прави.тьный ответ 1, так как при ожоговой болезни доминируют 
нарушения белкового обмена, поэтому рацион питания пострадавших 
должен включать около 300-500 г белка ежедневно.
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Определение
Системная склеродермия (системный склероз) - прогрессирующее 
диффузное заболевание соединительной ткани с характерными фиброзно­
склеротическими изменениями кожи и внутренних органов, 
распространенными вазоспастическими нарушениями по типу синдрома 
Рейно, в основе которых лежат пораясения соединительной ткани с 
преобладанием фиброза и сосудистая патология в форме облитерирующего 
эндартериита.
Этиология
Заболеванию предшествует инфекция неизвестным РНК-содержащим 
вирусом, длительный, в том числе и профессиональный контакт с 
химическими агентами (поливинилхлоридом и др.), работа в условиях 
интенсивной вибрации. К заболеванию предрасположены лица с антигенами 
гистосоБмести.мости HLA типа В35 и CW4. У подавляющего большинства 
больных системной склеродермией имеют место различные хромосомные 
аберрации.
Патогенез
Центральное место в патогенезе системной склеродермии занимают 
процессы усиленного KOjmaieHO- и фиброзообразования. Свойственные 
болезни индуративные изменения кожи и внутренних органов обусловлены 
значительным повышением биосинтеза коллагена, в меньшей степени -  
гликозаминогликанов, протеогликанов и т.д. В результате действия на 
эндотелиальные клетки этиологического фактора, возникает 
иммуннопатологическая реакция. Т-лимфощ1ты, сенсибилизированные к 
антигенал! поврежденных эндотелиоцитов, продуцируют лимфокины, 
стимулирующие макрофагальную систему. Монокины также повреждают 
эндотелий и стимулируют функцию фибробластов. Возникает порочный 
иммунновоспалительный круг. Поврежденные стенки мелких сосудов 
мышечного типа становятся гиперчувствительными к вазоконезрикторным 
влияниям. Формируются патогенетические механизмы вазоспастического 
ишемического синдрома Рейно. Фиброгенез в сосудистой стенке ведет к 
уменьшению просвета и облитерации сосудов. Возникает интерстициальный 
отек тканей, стимуляция тканевых фибробластов с последующим склерозом 
кожи и внутренних органов.
Классификация склеродермии
1. Системная склеродермия (системный склероз)
• Диффузная
Т е м а  № 7 . С к л е р о д е р м и я
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• Лимитированная
• Перекрестный (overlap) синдром (системная ск.гтеродермия в сочетании
с дерматомиозитом, ревматоидным артритом и т.д.)
• Висцеральная
• Ювенильная
2. Очаговая склеродермия
• Очаговая (бляшечная и генерализованная)
• Линейная (типа удара саблей)
Различные варианты склеродермии характеризуются своеобразными 
иммунными изменениями. Появление в крови антител к Scl-70 
(Scleroderma-70) связано с диффузной формой системной склеродермии. 
Антитела к центромерам типичны для CREST-синдрома. Нуклеарные 
антитела -  для склеродермического поражения почек и перекрестного 
(overlap) синдрома с дерматомиозитом-полимиозитом.
Клиническая картина
Течение заболевания может быть острым, подострым и хроническим.
Острое быстропрогрессирующее течение характеризуется ранней 
генерализацией процесса и нередко летальным исходом в течение 1-2 лет при 
отсутствии адекватной терапии.
При подостром течении заболевание разворачивается в относительно 
медленном темпе, но с присутствием всех типичных поражений кожи, 
вазомоторных расстройств, поражений внутренних органов.
Хроническое течение характеризуется постепенным началом, 
медленным прогрессированием в течение длительного времени. Чаще всего 
формируется ограниченная форма болезни -  CREST-синдром.
Выделяют 3 стадии в течении болезни: начальную, стадию
генерализации и терминальную.
Начальная стадия характеризуется вазомоторными нарушениями по 
типу синдрома Рейно, полиартралгиями или артритом, кожными, реже -  
висцеральными проявлениями. Длительность этой стадии от нескольких 
недель при остром течении до нескольких лет -  при хроническом.
Вторая стадия характеризуется полисиндромностью клинической 
картины вследствие генерализации склеродермического процесса.
Третья стадия отличается тяжелыми фиброзно-склеротическими, 
дистрофическими и сосудисто-некротическими изменениями в органах и 
тканях с недостаточностью одного или нескольких органов.
Изменения кожи проходят стадию отека, индурации и атрофии. При 
склеродермии кожа становятся гладкой, блестящей, натянутой, сухой, ее 
нельзя взять в сютадку, так как она спаяна с подлежащими фасциями, 
надкостницей, периартикулярными структурами. Исчезает пушковый волос. 
Деформируются ногти. Легко возникают и медленно заживают 
травматические повреждения. Появляются телеангиоэктазии. Лицо 
становится амимичным, маскообразным, неестественно блестящим, 
неравномерно пигментированным, часто с багровыми очагами
4.3
телеангиоэк'газий. Hoc заостряется в виде птичьего клюва. Появляется 
«удивленный» взгляд, затрудняется моргание. Ротовая щель сужается. Кожа 
вокруг рта сжимается с формированием не расправляющихся радиальных 
складок, напоминая форму «кисета». Поражение кожи груди и спины 
создает у больного ощупщние корсета. Тотальный склероз кожных покровов 
формирует картину феномена «живых мощей». Характерно развитие 
«сухого» синдрома Шегрена. Синдром Рейно проявляется приступами 
бледности, онемения пальцев рук, реже ног, кончиков носа, ушей после 
воздействия холода, на фоне эмоций, и даже без явных причин. Бледность 
сменяется гиперемией, отечностью с появлением вначале болей, ощущений 
пульсирующе1'0 жара. Отсутствие синдрома Рейно обычно ассоциируется с 
формированием у больного тяжелого склеродермического поражения почек
Суставной синдром обычно ограничивается полиаргралгиями. Реже 
возникает симметричный фиброзирующий полиартрит мелких суставов 
кистей, деструктивные процессы в суставах крайне редки. Нередко суставной 
синдром сочетается с остеолизом, укорочением концевых фаланг патьцев -  
склеро дактили ей, синдромом карпального канала.
Характерно формирование подкожных кальпинатов, чаще в местах 
естественной трав.матизации -  кончики пальцев кистей рук, наружная 
поверхность локтей, колен -  синдром Тибьержа-Вейссенбаха.
Характерны нарушения глотания, затруднения прохождения твердой, 
сухой пищи. Это связано с нарушениями структуры стенки (замещением 
коллагеном мускулатуры нижней трети) и моторной функции пищевода.
Поражение легких чаще возникает по типу базального, реже -  
диффузного пневмосклероза, проявляется прогрессирующей легочной 
недостаточностью. Диффузная форма склеродермии может осложняться 
поражением сердца (миокардит, миокардиальный фиброз, ишемия миокарда, 
обусловленная облитерирующим васкулитом коронарных артерий, фиброз 
створок митрального клапана).
Патология почек является альтернативой синдрома Рейно. Характерно 
поражение сосудов, гломерул, канальцев, интерстициальных тканей. 
Возникает почечная артериальная гипертезния, нарастает почечная 
недостаточность.
Ограниченная форма сютеродермии известна как CREST-синдром. Его 
признаками являются катышноз (Calcinosis), синдром Рейно (Reynaud), 
нарушения перистальтики пищевода (Esophageal motility disorders), 
склеродактилия (Sclerodactilya), телеангиэктазии (Teleangiectasia). 
Диагностика
• Общий анализ крови: признаки умеренной гипохромной анемии,
небольшого лейкоцитоза или лейкопении, уве.чичение СОЭ.
• Общий анализ мочи: протеинурия, цилиндрурия, микрогематурия,
лейкоцитурия, при ХПН ~ гипоизостенурия.
• Биохимический анализ крови: возможно увеличение содержания
фибриногена, альфа-2- и гамма-глобулинов, серомукоида, гаптоглобинов.
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• Иммунологический анализ: аутоантитела к ScI-70 при диффузной форме 
СС, аутоантитела к центромерам при лимитированной форме 
заболевания, нуклеарные антитела при поражении почек, перекрестном 
синдроме; положительный ревмофактор, единичные LE-клетки.
• Биопсия кожно-мышечного лоскута: облитерирующий васкулит мелких 
сосудов, фиброзно-склеротические изменения.
• Рентгенологическое исследование; кальцинаты в мягких тканях; остеолиз 
дистальных фаланг пальцев кисти; остеопороз, сужение суставной щели, 
иногда анкилоз пораженных суставов. Грудная клетка - межплевральные 
спайки, базальный, диффузный пневмосклероз.
• ЭКГ: признаки миокардиодистрофии, ишемии, кардиосклероза с
нарушениями проводимости, возбудимости, гипертрофии миокарда.
Клинические критерии Американской ревматологической ассоциации 
для распознавания системной склеродермии:
• «Большие» критерии:
о Проксимальная склеродерма -  двустороннее, симметричное утолщение, 
уплотнение, индурация, склероз дермы пальцев, кожи конечностей 
проксимально от пястно-фаланговых и плюсне-фаланговых суставов, 
вовлечение в патологический процесс кояшых покровов лица, шеи, 
грудной клетки, живота.
• «Малые» критерии;
о Склеродактилия -  индурация, склероз, остеолиз концевых фаланг, 
деформация патьцев кистей рук; 
о Рубцы, дефекты тканей на подушечках пальцев кистей рук; 
о Базатьный легочный фиброз е двух сторон.
Для диагноза СС у больного должны присутствовать либо «большой», 
либо два «малых» критерия.
Клинико-лабораторные признаки активности системной склеродермии:
• О ст. -  отсутствие активности.
• I ст. -  минимальная активность. Умеренные трофические нарушения, 
артралгии, вазоспастический синдром Рейно, СОЭ до 20 мм/час.
• II ст. -  умеренная а1стивность. .Артралгии и/или артрит, адгезивный 
плеврит, симпто.мы кардиосклероза, СОЭ -  20-35 мм/час.
• 111 ст. - высокая активность. Лихорадка, полиартрит с эрозивными 
поражениями, крупноочаговый или диффузный кардиосклероз, 
недостаточносгь митрального клапана, склеродермическая почка. СОЭ 
превышает 35 мм/час.
Дифференциальный диагноз
Системную склеродермию дифференцируют с очаговой 
склеродермией, ревматоидным артритом, системной красной волчанкой, 
дерматомиозитом (полимиозитом).
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При очаговой склеродермии в патологический процесс не вовлекаются 
кожные покровы пальцев рук и лица. Системные проявления возникаю! 
редко и только при длительном течении болезни.
Ревматоидный артрит отличается эрозивным характером артрита, 
отсутствием типичных для склеродермии поражений кожи.
При системной красной волчанке артрит доброкачественный, не 
приводит к деформациям, анкилозированию суставов. Волчаночный 
псевдоартрит - синдром Жакку - артропатия со стойкими деформациями 
суставов за счет поражения сухожилий, связок. Она протекает без 
эрозивного артрита. Отличается от склеродермического псевдоаргрита 
отсутствием сращения суставной сумки с индуративно измененной или 
склерозированной кожей над пораженным суставом. Диффузную форму 
заболевания можно отграничить от системной красной волчанки по 
присутствию в крови специфичных для склеродермии аутоантител к 
антигену Scl-70,
При дерматомиозите (полимиозите) в крови выявляются высокие 
показатели активности креатинфосфокиназы.
Лечение
Лечение системной склеродермии должно быть ранним, 
патогенетически обоснованным и комплексным с использованием 
следующих групп препаратов:
1. Антифиброзные средства: D-пенициламин (купренил) перорально по 
300-1000 мг в сутки, унитиол (внутримышечно), лидаза (подкожно, 
внутримышечно), колхицин 1 -2 мг в сутки.
2. Антивоспалительные и иммуносупрессивные средства: 
кортикостероиды (преднизолон 15-50 мг в сутки), циклофосфамид 100 мг в 
сутки, азатиоприн 100-200 мг в сутки, метотрексат 7,5-10 мг в сутки, 
аминохинолины (плаквенил, делагил), НПВП (диклофенак, мелоксикам).
3. Сосудистые средства: блокаторы кальциевых каналов (нифедипин 
30-60 мг в сутки, верапамил 120-240 мг в сутки), ингибиторы АПФ 
(каптоприл 25-300 мг в сутки, вазопростаи 1-2 а,мпулы в сутки, 
пентоксифиллин 600-1200 мл в сутки, дипиридамол 150-200 мг в сутки, 
тиклоггедин 250-500 мг в сутки, реополиглюкин внутривенно).
4. Другие средства: гастропротекторы (фамотидин, омепразол),
антиаритмические препараты и др.
5. Экстракорпоральные методы: плазмаферез, гемосорбция,
гемофильтрация.
6. Локальная терапия: димексид (50-70% мазь), гиалуронидаза 
(фонофорез), ульт]эазвуковая терапия, баротерапия.
7. Лечебная физкультура, курортное лечение (сероводородные, 
родоновые ванны, грязелечение).
ТЕСТЫ ДЛЯ САМОКОН1 РО.ЛЯ
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1. Какая формулировка является определением системной 
склеродермии?
1. Системный коллагеноз с прогрессирующим фиброзом внутренних 
органов, облитерирующим васкулитом мелких артерий.
2. Диффузное заболевание соединительной ткани с очаговы.м и системным 
фиброзом внутренних органов.
3. Диффузное заболевание соединю ельной ткани с преимущественным 
поражением мелких сосудов, суставов, кожи, почек и легких.
4. Диффузное заболевание соединительной ткани с фиброзно­
склеротическими изменениями кожи и внутренних органов, васкулитом 
мелких сосудов в форме облитерирующего эндартериита.
5. Системное заболевание соединительной ткани с поражением кожи, мышц, 
суставов, вовлечением в патологический процесс внутренних органов.
Правильный ответ 4, так как системная склеродермия 
прогрессируюигее диффузное заболевание соединительной ткани с 
характерными фиброзно-склеротическими изменениями кожи и 
внутренних органов, распространенными вазоспастическими 
нарушениями по типу синдрома Рейно, в основе которых лежат 
поражения соединительной ткани с преобладанием фиброза и сосудистая 
патология в форме облитерирующего эндартериита.
2. Какие факторы имеют значение для развития системной 
склеродермии?
1. Вирусная инфекция.
2. Контакты с химическими веществами.
3. Длительная работа в условиях вибрации.
4. Ни один из перечисленных факторов.
5. Все перечисленные факторы.
Правильный ответ 5, так как заболеванию предшествует инфекция 
неизвестным РНК-содержащим вирусом, д.лительный, в том числе и 
профессиональный контакт с химическими агентами 
(поливинилхлоридом и др.), работа в условиях интенсивной вибрации.
3. Какие факторы могут иметь значение в возникновении системной 
склеродермии?
1. Наличие антигенов гистосовместимости HLA В35.
2. Наличие антигенов гистосовместимости HLA CW4.
3. Хромосомные аберрации.
4. Ни один из перечисленных факторов.
5. Все перечисленные факторы.
Прави-тьный ответ 5, та как к заболеванию предрасположены лица с 
антигенами гистосовместимости HLA типа В35 и CW4. У подавляющего
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большинства больных системной склеродермией имеют место 
различные хромосомные аберрации.
4. Для какого варианта склеродермии характерно появление антител к 
Scl-70?
1. Ограниченная склеродермия.
2. Диффузная форма склеродермии.
3. CREST-синдром.
4. Кольцевидная форма склеродермии.
5. Ни один из вариантов склеродермии.
Правильный ответ 2, та как появ-тение в крови антител к ScI-70 
(Scleroderma-70) связано с диффузной формой системной склеродермии.
5. Для какого варианта склеродермии характерно появ.!1ение в крови 
антител к центромерам?
1. Линейная форма местной склеродермии.
2. Диффузная форма системной склеродермии.
3. CREST-синдром.
4. Перекрестный (overlap) синдром склеродермия и системная красная 
волчанка.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 3, так как антитела к центромерам типичны для 
CREST-синдрома.
6. Что не является компонентом CREST-синдрома?
1. Кальцинаты.
2. Синдром Рейно.
3. Телеангиоэктазии.
4. Эзофагит.
5. Лимфаденопатия.
Правильный ответ 5, так как признаками CREST-синдрома являются 
кальциноз (Calcinosis), синдром Рейно (Reynaud), нарушения
перистальтики пишевода (Esophageal motility disorders), склеродактилия 
(Sclerodactilya), телеангиэктазии (Teleangiectasia).
7. Что не ЯВ.1 ИСТСЯ компонентом CREST-синдрома?
1. Сплено.мегалия.
2. Кальцинаты.
3. Синдром Рейно.
4. Телеангиоэктазии.
5. Эзофагит.
Правильный ответ 1, так как признаками CREST-синдрома являются 
кальциноз (Calcinosis), синдром Рейно (Reynaud), нарушения
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перистальтики пищевода (Esophagea! motility disorders), еклеродактилия 
(Sclerodactilya), телеангиэктазии (Teleangiectasia).
8. Какая форма течения заболевания не типична для системной 
склеродермии?
1. Острая форма.
2. Подострая форма.
3. Хроническая форма.
4. Стационарная.
Правильный ответ 4, так как выделяют острое, подострое и хроническое 
течение системной склеродермии.
9. Какие патологические процессы характерны для начального периода 
системной склеродермии?
1. Поражение коиш пальцев рук.
2. Симметричное поражение кистей.
3. Поражение кожи лица.
4. Все признаки характерны.
5. Все признаки не характерны.
Правильный ответ 4, так как для начального периода характерно 
симметричное поражение па.тьцев рук, поражение кожи лица.
10. Какие патологические изменения не характерны для поражения 
кожи у больных системной склеродермией?
1. Гиперемия кожи.
2. Сухость кожи, повышенный блеск.
3. Неспособность образования кожной складки.
4. Отсутствие Пушковых волос.
5. Спаянность кожи с подлежащими фасциями.
Правильный ответ 1, так как при системной склеродермии не 
наблюдается гиперемия кожи.
11. Какие патологические изменения не характерны для системной 
склеродермии?
1. Дефор.мация ногтей.
2. Телеангиоэктазии.
3. Образование язв на коже.
4. Гнонничковое поражение кожи.
5. Все изменения характерны.
Правильный ответ 5, так как для системной склеродермии характерны 
следующие признаки: деформация ногтей, те.теангиоэктазии,
образование язв на коже, гнойничковое поражение кожи.
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12. Какие особенности поражения кожи лица не типичны для системной 
склеродермии?
1. Периорбитальиый отек.
2. «Кисет» вокруг рта.
3. Маскообразное лицо.
4. Заостренный нос («птичий клюв»).
5. Очаги телеангиоэктазий.
Правильный ответ 1, так как периорбитальиый отек характерен для 
дерматомиозита.
13. Какие формы суставною синдрома типичны для больных системной 
склеродермией?
1. Полиартралгии.
2. Фиброзирующий полиартрит мелких суставов пальцев кистей рук.
3. Псевдоартрит.
4. Все варианты верны.
5. Все варианты не верны.
Правильный ответ 4, так как при системной склеродермии возникают 
полиартралгии, фиброзирующий полиартрит, а также псевдоартрит.
14. Как называется синдром, при котором выявляются кальцинаты в 
тканях у бо.дьных системной склеродермией?
1. Синдром Жакку.
2. Синдром Тибьержа-Вейссенбаха.
3. Синдром Фелти.
4. Синдром Рейно.
5. Синдром Шегрена.
Правильный ответ 2, так как синдром Тибьержа-Вейссенбаха - это 
формирование подкожных кальцннатов, чаше в местах естественной 
травматизации.
15. Какие отклонения результатов биопсии кожно-мышечного лоскута 
характерны для системной склеродермии?
1. Облитерирующий васкулит мелких сосудов, фиброзно-С1стеротические 
изменения структуры тканей.
2. Гранулематозный васкулит мелких артерий, периваскулярная 
инфильтрация тканей.
3. Гигантоклеточный васкулит сосудов, тромбоз сосудов, периваскулярная 
инфильтрация.
4. Все упомянутые отклонения характерны.
5. Ни одно из упомянутых отклонений не характерно.
Прави-чьный ответ 1, так как при биопсии кожно-мышечного лоскута у 
пациентов с системной склеродермией опреде.чяется облитерирующий
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васкулит мелких сосудов, фиброзно-склеротические изменения 
структуры тканей.
16. Какой препарат относится к средствам подавления избыточного 
коллагенообразования при системной склеродермии?
1. D-пенициламин.
2. Сульфасалазин.
3. Ремикейд.
4. Целебрекс.
5. Мелоксикам.
Правильный ответ 1, так как D-пенициламин относится к средствам, 
подавляющим избыточное коллагенообразование.
17. Какие препараты целесообразно использовать для улучшения 
микроциркуляции у больных системной склеродермией?
1. Нифединин.
2. Пентоксифиллин.
3. Курантил.
4. Все указанные.
5. Ни один из указанных.
Правильный ответ 4, так как все перечисленные средства используются 
для улучшения микроциркуляции у пациентов с системной 
склеродермий.
Тема №8. Гипо- и апластические анемии
Определение
Г'ипо - и апластические анемии - состояния, характеризующиеся 
снижением гематопоэтической активности (депрессией) костного мозга с 
развитием наряду с анемией также лейко - и тромбоцитопении. При гипо - и 
апластических анемиях наблюдается выраже)шая редукция активного 
кроветворного костного мозга и развивается замещение его жировой тканью. 
Этиология и патогенез
Апластическая анемия может развиться при воздействии ряда 
миелотоксичсских факторов: ионизирующего излучения (лучевая анемия), 
химических веществ (бензола, солей золота, мышьяка); лекарственных 
средств - хлорамфеникола (левомицетика), фенилбутазона (бутадиена), 
хлорпромазина (аминозина), мепробамата, антиметаболитов
(метотрексата), алкилирующих средств (циклофосфана, хлорбутина) и 
других. Описаны случаи возникновения апластической анемии после 
острого вирусного гепатита, перенесенной инфекции вирусом Эпштейна - 
Барра, парвовирусом, вирусом гриппа, эпидемического паротита и др. Гипо - 
и апластические анемии также могут развиваться в ходе реакции отторжения
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трансплантата, при опухолях тимуса. Существуют наследственные формы 
апластической анемии - анемия Фанкони и анемия Эстрена -  Дамешека. 
Более чем у половины больных не удается выявить какие-либо 
причинные факторы - это так называемая идиопатическая 
апластическая анемия. Механизмы, лежащие в основе идиопатической 
формы анемии, неясны. Возможен аутоиммунный механизм, связанный с 
воздействием на клетки костного мозга аутоантител при участии 
иммунных ли.мфоцитов. Показано, что лимфоциты (Т-супрессоры) 
больных тормозят образование эритроцитных колоний костного мозга 
донора и могут нарущать дифференциацию и пролиферацию 
гематопоэтических предщественников. Предполагают также, что основой 
апластической анемии может быть поражение (внутренний дефект) 
стволовой клетки, о чем свидетельствует восстановление кроветворения у 
больных после трансплантации им аллогенного костного мозга, 
содержащего нормальные стволовые клетки. Существуют
экспериментальные данные, свидетельствующие о значении для развития 
апластического процесса и нарушений микроокружения - первичного 
дефекта стромальных клеток костного мозга. Возможно, что при разных 
формах гипо- и апластических анемий патогенетические механизмы 
неодинаковы.
Классификация
1. Наследственные формы
Наследственная гипопластическая анемия с поражением всех трех ростков 
кроветворения:
с наличием врожденных аномалий развития (анемия Фанкони);
без врожденных аномалий развития (анемия Эстрена -  Дамешека).
Наследственная парциальная гипопластическая анемия с поражением 
эритроцитарного ростка (анемия Блекфена -  Дайемонда).
2. Приобретенные формы
Приобретенная гипопластическая анемия с поражением всех трех ростков 
кроветворения (острая, подострая и хроническая);
приобретенная парциальная гипопластическая анемия с поражением 
эритроцитарного ростка.
3. По роли иммунных факторов в развитии анемии:
Иммунный вариант
Неиммукный вариант
4. По наличию гемолитического синдрома
С гемолитическим синдромом
Без гемолитического синдрома 
Клиническая картина
Идиопатическая апластическая анемия может начинаться остро и 
иметь быстро прогрессирующее течение, но чаще болезнь развивается 
постепенно. Клинические проявления зависят от выраженности иитопепии. 
Больные жалуются на прогрессирующую слабость, одышку, сердцебиение,
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головокружение, шум в ушах, мелькание мушек перед глазами. 
При обследовании отмечаются бледность кожных покровов, одышка, 
тахикардия, выслушивается систолический шум в области сердца. 
Геморрагический синдром соответствует степени тромбоцитопении, 
наблюдаются петехиальные высыпания на коже и слизистых оболочках, 
кровоточивость десен, носовые и маточные кровотечения. Следствием 
нейтропении являются инфекционные осложнения - ангины, пневмонии, 
инфекция мочевых путей, сепсис. Селезенка обычно не увеличена.
При быстром прогрессировании болезни смерть может наст)'пить через 
несколько месяцев, при хроническом течении происходит смена обострения 
и ремиссий. Иногда наблюдается полное выздоровление.
Апластическая анемия Фанкони - наследственная, часто семейная аномалия, 
передающаяся по аутосомно-рецессивному типу; выявляется у детей в 
возрасте от 4 до 10 лет, характеризуется, помимо аплазии костного мозга 
и панцитопении, также рядом соматических и метаболических нарушений; 
задержкой роста, дефектами формирования скелета, микроцефалией, 
гипогонадизмом, гипоплазией почек, аминоацидурией, глюкозурией, 
гиперпигментацией кожи. Изменения показателей крови часто менее 
выражены, чем при идиопатической форме апластической анемии. 
Наблюдается склонность к развитию острого лейкоза.
Диагностика
Гематологическими признаками аплазии костного мозга являются 
выраженная анемия (концентрация гемоглобина может падать до 20 - 30 г/л), 
нормоцитарная, нормохромная (при геморрагическом синдроме -  
гипохромная), арегенераторная (резко снижается количество ретикулоцитов), 
лейкопения (нейтропения с относительным лимфопитозом) и 
тромбоцитопения, иногда до полного исчезновения тромбоцитов из крови. 
Наблюдается ускорение СОЭ. Содержание железа в сьгворотке крови 
нормальное или повышенное, насыщение трансферрина близко к 100 %. В 
ряде случаев отмечается повышение уровня фетального гемоглобина (НЬР 
составляет до 15% от обшего гемоглобина) и эртропоэгина (поскольку 
продукция эритроцитов резко снижена, то либо существует ингибитор 
эритропоэтина, либо костный мозг к нему нечувствителен).
При пункционной биопсии костного мозга получают малое 
количество ядросодержащих ютеток (миелокариоцитов) или они совсем 
отсутствуют, при гистологическом исследовании отмечают замещение 
гемопоэтической ткани жировой тканью. Однако даже если биопсию 
производят в разных местах, то она не отражает состояние всего костного 
мозга; на аутопсии часто обнаруживают островки кроветворения 
(регенерации), содержащие двуядерные и многоядерные эритроидные 
клетки, среди значительно опустошенного костного мозга. 
Дифференциальная диагностика
Апластическую анемию предполагают при снижении в крови 
количества эритроцитов, лейкоцитов и тромбоцитов (панцитопения).
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Дифференциальную диагностику следует проводить с острым лейкозом и 
В 12-дефицитной анемией. Важное значение имеет стернальная пункция: 
при обнаружении гиперплазии эритроцитарного ростка апластическая 
анемия исключается. Если увеличенные в количестве эритроидные 
элементы имеют морфологические черты мегалобластов, то вероятно 
наличие у больного В 12-дефицитной анемии, но при этом необходимо 
иметь в виду и возможность эритромиелоза. Присутствие в 
костномозговом пунктате большого количества бластных клеток 
свидетельствует об остром лейкозе. Получение при пункции скудного 
материала еще не может быть расценено как указание на аплазию 
костного мозга, так как такая картина бывает и при остром 
алейкемическом лейкозе. Для уточнения диагноза производят 
трепанобиопсию кости; уменьшение активного кроветворного костного 
мозга и увеличение жировой ткани подтверждает диагноз апластической 
анемии.
Апластическую анемию необходимо дифференцировать и с 
иммунной периферической цитопенией. Для диагностики иммунной 
цитопении илюют значение обнаружение увеличенной селезенки, 
положительные проба Кумбса или агрегат-ге.магглюзационная проба, 
нормальное количество мегакариоцитов в костном мозге.
Отграничение апластической анемии от пароксизмальной ночной 
гемоглобинурии и гемолизиновых форм аутоиммунной гемолитической 
анемии основывается на отсутствии при апластической анемии признаков 
внутрисосудистого гемолиза, ретикулоцитоза, увеличения селезенки. 
Лечение и прогноз.
Лечение направлено на коррекцию цитопенического синдрома и 
костномозговой недостаточности и борьбу с осложнениями. Вначале 
отменяют все лекарственные средства, к которым у больного имеется 
индивидуальная повышенная чувствительность и которые могут быть 
причастны к развитию анемии. При тяжелой анемии проводят 
заместительные трансфузии отмытых эритроцитов, при выраженной 
тромбоцитопении и геморрагиях - переливания тромбоцитарной массы 
(лучше от одного донора). При инфекционных осложнениях применяют 
антибиотики широкого спектра действия. Наиболее перспективным 
методом лечения апластической анемии является трансплантация 
аллогенного совместимого по HLA-антигенам костного мозга. 
Трансплантация костного мозга показана лицам молодого возраста, 
особенно с тяжелыми, прогностически неблагоприятными формами 
болезни (уровень тромбоцитов ниже 20
*10^/л, нейтрофилов менее 0,5 *10’/л, количества ретикулоцитов после 
коррекции менее чем 1 % и числа клеток костного мозга менее 25 % от 
общего объема). В случаях невозможности трансплантации предпринимают 
попытку лечения преднизолоном в высоких дозах (60 - 80 мг/сут), при 
отсугствии эффекта - в небольших дозах, в основном с гемостатической
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целью. У ряда больных (по некоторым данным, более чем у половины) 
оказывается успешной спленэктомия (в связи с удалением органа, 
вырабатывающего антитела). Спленэктомия показана при менее тяжелых 
формах болезни - отсутствии большой кровоточивости и признаков 
сепсиса. Эффект наступает через 2 - 5  мес. после операции, но 
кровоточивость обычно уменьшается сразу. После спленэктомии проводят 
лечение анаболическими гормонами (неробол по 20 мг/сут в течение 
полугола). Для лечения апластической анемии применяют также 
антилимфоцитарный глобулин, целесообразно назначать его после 
спленэктомии (при ее неэффективности или как подкрепляющую 
терапию),
ТЕСТОВЫЙ КОНТРОЛЬ п о  ТЕМЕ ЗАНЯТИЯ
3. Каковы этиологические факторы приобретенной апластической 
анемии?
1. Химические (бензол, тяжелые металлы, соединения мышьяка).
2. Ионизирующая радиация.
3. Лекарственные средства.
4. Инфекционные агенты.
5. Все перечисленное.
Правильный ответ 5, так как основными этиологическими факторами 
апластических анемий являются различные химические средства, 
физические факторы, в том числе ионизирующая радиаиия, 
лекарственные препараты, инфекционные агенты.
2. Какие лекарственные препараты могут вызвать развитие 
апластической анемии?
1. Антибиотики.
2. Сульфаниламиды.
3. Нестероидные противовоспалительные препараты.
4. Цитостатики.
5. Все перечисленное.
Правильный ответ 5, так как к развитию апластической анемии может 
привести использование следующих лекарственных препаратов: 
антибиотиков (метициллин, стрептомицин), сульфаниламидов, 
нестероидных противовоспалительных средств (бутадиен, индометацин, 
амидопирин, анальгин), цитоетатиков (циклофосфамид, 6- 
меркаптопурин).
3. Какие инфекционные агенты могут 
факторами апластической анемии?
1. Вирус инфекционного мононуклеоза.
2. Вирус Эпштейна -  Барра.
3. ЦитомегалоБирус.
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послужить этиологическими
4. Вирус герпеса.
5. Вирус эпидемического паротита.
Правильный ответ 45, так как ап.!!астическая анемия может ратвиться 
после инфекции вирусами инфекиионного мононуклеоза, вирусом 
Эпштейна -  Барра, цитомегаловирусом, вирусом герпеса, гепатита, 
эпидемического паротита, парвовирусом.
4. Какой вариант апластической анемии является наиболее 
распространенным?
1. Наследственная.
2. Миелотоксическая.
3. Л)-чевая.
4. Идиопатическая.
5. Постинфекционная.
Правильный ответ 4, так как более чем у половины больных не 
удается выявить какие-либо причинные факторы - это так 
называемая идиопатическая апластическая анемия.
механизмы имеют значение при5. Какие патогенетические 
апластической анемии?
1. Поражение стволовых клеток.
2. Поражение микроокружения стволовых клеток.
3. Иммунная депрессия кроветворения.
4. Нарушение метаболизма кроветворных клеток.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 5, так как основными патогенетическими факторами 
апластических анемий являются поражение полипотентной стволовой 
гемопоэтической клетки, поражение клеточного микроокружения 
стволовой кроветворной клетки, иммунная депрессия кроветворения и 
индукция апоптоза кроветворных клеток, нарушение метаболизма 
клеток кроветворения.
6 . Какая наследственная апластическая анемия сопровождается 
врожденными аномалиями развития?
1. Анемия Фанкони.
2. Анемия Эстрена -  Дамешека.
3. Анемия Б.лекфена -  Дайемонда.
4. Все перечисленное.
5. Ничего из перечисленного.
Правильный ответ 1, так как при анемии Фанкони возникает ряд 
соматических и метаболических нарушений: задержка роста, дефекты 
формирования скелета, микроцефалия, пшогонадизм, гипоплазия 
почек, аминоацидурия, глюкозурия, гиперпигментация кожи.
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7. Укажите лабораторные характеристики апластической анемии:
1. Макроцитарная, гиперхромная, норморегенераторная.
2. Нормоцитарная, нормохромная гиперрегенераторная.
3. Нормоцитарная гиперхромная гипорегенераторная.
4. Нормоцитарная, нормо - или гипохромная, арегенераторная.
5. Все варианты не верны.
Правильный ответ 4, так как гематологическими признаками аплазии 
костного мозга являются выраженная анемия (концентрация 
гемоглобина может падать до 20 - 30 г/л), нормоцитарная, нормохромная 
(при геморрагическом синдроме -  гипохромная), арегенераторная (резко 
снижается количество ретикулоцитов).
8. Какой симптом не является характерным для анемического 
синдрома?
1. Мелькание мушек перед глазами.
2. Бледность кожных покровов и слизистых,
3. Ломкость ногтей, сухость кожи.
4. Шум в ушах, головокружение.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 3, так как ломкость ногтей, волос, сухость кожи 
являются симптомами сидеропенического синдрома.
9. Анемия Фанкони наследуется по:
1. Аутосомно-рецессивному типу.
2. Аутосомно-доминантному типу.
3. Наследование сцеплено с полом.
Правильный ответ 1, так как наследование анемии Фанкони происходит 
по аутосомно-рецессивному з'ипу.
10. При каком системном заболевании соединительной ткани возникает 
гемоцитопения, требующая дифференциальной диагностики с 
апластическими анемиями?
1. Полимиозит.
2. Системная красная волчанка.
3. Системная склеродермия.
4. Системные васкулиты.
5. Все варианты не верны.
Правильный ответ 2, так как при системной красной волчанке 
возможно развитие анемии, лейкопении и тромбоцитопении, что 
является диагностическим критерием данного заболевания.
11. Какие заболевания необходимо дифференцировать с апластическими 
анемиями?
1. Острый лейкоз.
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2. Мегалобластная анемия.
3. Миелодиспластический синдром.
4. Агранулоцитоз.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 5, так как дифференциальный диагноз 
апластических анемий необходимо проводить с острыми лейкозами, 
мегалобластной анемией, миелодиспластическим синдромом, 
агранулоцитозом, панцитопениями иммунного происхождения и др.
12. Каковы основные принципы лечения апластических анемий?
1. Устранение этиологического фактора.
2. Коррекция гемоцитопении.
3. Коррекция косгномозговой недостаточности.
4. Борьба с осложнениями.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 5, так как .течение апластических анемий 
направлено на коррекцию цитопенического синдрома, костномозговой 
недостаточности, борьбу с осложнениями. Обязательным является 
устранение провоцирующего анемию фактора.
13. Какие изменения в миелограмме типичны для апластической 
анемии?
1. Гиперплазия эритроцитарного ростка.
2. Гиперплазия мегакариоцитарного ростка.
3. Гиперплазия и эритроцитарного, и мегакариоцитарного ростка.
4. Малое количество миелокариоцитов, замещение гемопоэтической ткани 
жировой тканью.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 4, та как при пункционной биопсии костного мозга 
получают .малое количество ядросодержащих клеток (миелокариоцитов) 
или они совсем отсутствуют, при гистологическом исследовании 
отмечают замещение гемопоэтической ткани жировой тканью.
14. Какой метод лечения является наиболее эффективным при 
апластической анемии?
1. Терапия глюкокортикостероидами.
2. Переливание эритроцитарной массы.
3. Трансплантация костного мозга.
4. Спленэктомия.
5. Все перечисленное верно.
Правильный ответ 3, так как наиболее перспективным методом 
лечения апластической анемии является трансплантация аллогенного 
совместимого по HLA-антигенам костного мозга.
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Тема №9. Агранулоцитоз
Определение
Агранулоцитоз - клинико-иммунологический синдром, при котором 
имеет место уменьшение количества гранулоцитов в периферической крови 
ниже 0,75x10^/л и/или общего количества лейкоцитов в крови менее 
1,0x10’/л.
Этиология и пато1'енез
Все агранулоцитозь! делятся в зависимости от этиологического фактора на 
иммунные, миелотоксические и генуинные.
• Миелотоксическим действием обладают химические вещества (бензол, 
анилиновые соединение и др.), лекарственные препараты 
(цитостатические средства), ионизирующее излучение, бактериальные 
инфекции (туляремия, брюшной тиф, инфекционный эндокардит, 
диссеминированный туберкулез легких и др.), вирусные инфекции 
(вирусный гепатит, грипп, ветряная оспа, корь, вирус иммунодефицита 
человека и др,), опухоли и их метастазы.
• Иммунное поражение гранулоцитов вызывают:
о Реакции гиперчувствительности по гаптеновому типу к 
лекарственным препаратам (пенициллин, амидопирин, анальгин, 
ту'базид и др.), химическим веществам, 
о Аутоиммунные миелотоксические процессы при диффузных 
болезнях соединительной ткани, опухолях, ге.мобластозах. 
о Воздействие аллоантител на гранулоциты - посттранфузионные 
реакции.
• Гранулоцитопении неизвестной этиологии.
Патогенез
Ключевым моменто.м патогенеза миелотоксического агранулоцитоза 
является подавление эгиологическим фактором пролиферативной активности 
костномозговых клонов клеток предшественников нейтрофилов, 
эозинофилов, базофилов. В ряде случаев это происходит на уровне 
полипотентной стволовой клетки. По этой причине в крови уменьшаегся не 
только количество гранулоцитов, но и других клеток крови, однако основное 
клиническое значение имеет нейтрофильный агранулоцитоз. На фоне 
инфекционных заболеваний механизмы агранулоцитоза связаны с 
токсическим влиянием на костный мозг, разрушением лейкоцитов в 
селезенке при спленомегалии (брюшной тиф), деструкцией нейтрофилов, а 
также с истощением резерва нейтрофилов при лихорадке и септицемии. При
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гепатите В и С лейкопения обусловлена также репликацией вируса в клетках 
костного мозга. Цитостатические препараты способны повреждать ДНК и 
нарушать пролиферацию гранулоцитов (циклофосфан), нарушать синтез 
ДНК за счет изменения пуринового и пиримидинового обмена 
(антиметаболиты).
Имунный агранулоцитоз патогенетически связан с появлением полных 
или неполных - гаптеновых антилейкоцитарных аутоантитсл, вызывающих 
гибель гранулоцитов не только в костном мозге, но и в периферической 
крови. Полные аутоантитела к клеткам гранулоцитарного ряда и к их 
костномозговым предшественникам обычно возникают у больных с 
диффузными заболеваниями соединительной ткани. При гаптеновом 
агранулоцитозе антитела направлены чаще против периферических 
нейтрофилов, реже -  против ю1еток-предшественнип костного мозга. Гаптен 
(лекарственный препарат) на мембране лейкоцита превращается в 
полноценный анти1ен, на который продуцируются антитела. Соединение 
антигена с антителом на мембране лейкоцитов или образование иммунных 
комплексов приводят к лизису нейтрофилов.
Агранулоцитоз, независимо от причин вызвавших его, приводит к 
поражению системы противомикробного, противогрибкового и 
противовирусного им.мунитета, быстро.му появлению и/или стремительному 
усугублению инфекционных процессов в организме, способных привести 
больного к гибели.
Клиническая картина.
По клиническому течению различают острые и хронические 
агранулоцитозы.
Острый агранулоцитоз в первые 2-3 дня после своего возникновения 
может ничем не проявляться. Наиболее характерны разнообразные тяжело 
протекающие инфекции (язвенно-некротическая ангина, афтозный стоматит, 
деструктивная пневмония, апостематозный нефрит, множественный 
фурункулез, сепсис). Сепсис, вызванный грамположительной микрофлорой, 
часто приводит к некротической энтерспатии, которая проявляется частым 
жидким сту'ло.м, боля.ми по всему животу, метеори.змом, рвотой, 
интоксикацией, лихорадкой. Возможна перфорация кишечника, перитонит. 
Грахмотрицательный сепсис (кишечная палочка, протей, синегнойная 
палочка) характеризуется особенно тяжелой интоксикацией, высокой 
лихорадкой, артралгиями, миалгиями, падением артериального давления. Он, 
как правило, осложняется синдромом диссеминированного 
внутрисосудистого свертывания крови, инфекционно-токсическим шоком.
Длительность острого агранулоцитоза не превышает 1-2 недель. Если 
не устранена причина его возникновения, больные неизбежно погибают от 
тяжелой септической интоксикации.
Хронические формы агранулоцитоза имеют более стертую 
клиническую картину. У больных возникают вялотекущие, упорно 
прогрессирующие, трудно поддающимися лечению хронические очаги
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бактериальной инфекции на коже, в носоглотке, легких, мочевыводяшей 
системе и др.
Инфекционные осложнения, развивающиеся при хроническом 
агранулоцитозе, имеют некоторые особенности в связи с иммунным 
дефектом, вызванном отсутствием достаточного количества гранулоцитов. 
Тяжелые деструктивные пневмонии могут протекать со скудной 
объективной и рентгенологической симптоматикой. Нередко возникает 
хроническая септицемии с множественными поражениями внутренних 
органов. Ее клинические проявления могут ограничиваться только 
повышением температуры тела и симптомами интоксикации.
При аутоиммунном агранулоцитозе часто возникает 
тромбоцитопеническая пурпура вследствие образования в организме антител 
также и против клеток тромбоцитарной линии. Тромбоцитопения характерна 
и для миелотоксического агранулоцитоза. Для гаптенового иммунного 
агранулоцитоза тромбоцитопения не типична.
Диагностика
Общий анализ крови: общее количество лейкоцитов меньше 1,0х10^/л, 
гранулоцитов меньше 0,75x10%, увеличение СОЭ, характерна
нормохромная анемия, возможна тромбоцитопения. При аутоиммунном 
агранулоцитозе уровень гранулоцитов обычно несколько выше, чем при 
гаптеновом, однако чаще встречается тромбоцитопения и анемия. О выходе 
из агранулоцитоза свидетельствует появление в периферической крови 
плазматических клеток, молодых гранулоцитов - метамиелоцитов, 
миелоцитов, моноцитов, а при миелотоксической природе болезни - 
тромбоцитов и ретикулоцитов. Уве.личение числа моноцитов выше 100 в 1 
мкл является прогностически хорошим признаком.
Общий анализ мочи: норма или лейкоцизурия, гематурия, протеинурия 
при инфекционно-воспалительном поражении почек.
Биохимический анализ крови; положительный тест на СРП, 
увеличенное содержание альфа-2- и гамма-глобулинов, фибриногена, 
фибрина.
Положительные результаты посева 
идентифицируется возбудитель сепсиса.
Иммунологический анализ; высокий 
аутоантител.
Миелограмма: резкое уменьшение
исчезновение гранулоцитов. Возможно 
плазматических клеток.
Дифференциа.льный диагноз
Проводится между различными патогенетическими 
заболевания.
При миелотоксической форме агранулоцитоза выявляется сниженное 
содержание в периферической крови не только 1ранулоцитов, но и 
эритроцитов, тромбоцитов, моноцитов. В костном мозге в разгар
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крови на стерильность
титр антигранулоцитарных
количества
увеличение
или полное 
содержания
вариантами
миелотоксического агранулоцитоза резко уменьшено числа клеток не только 
гранулоцитарных линий, но и эритроидных клеток, мегакариоцитов.
При гаптеновом иммунном агранулоцитозе в костном мозге имеет 
место парциальное исчезновение клеток только гранулоцитарного ряда.
Агранулоцитоз необходимо дифференцировать с острым лейкозом и 
апластической анемией. Агранулоцитоз обычно не сопровождаез'ся 
бластозом костного мозга, отсутствует значительное угнетение 
эритроцитарного и мегакариоцитарного ростка кроветворения, редко бывает 
геморрагический синдром и спленомегалия. Для апластической анемии не 
характерно септическое состояние, лихорадка, редко бывают язвенно­
некротические изменения на слизистых. Количество эритроцитов и уровень 
гемоглобина снижены более значительно, чем при агранулоцитозе. В 
миелограмме при апластической анемии наблюдается редукция всех трех 
кроветворных ростков.
Лечение
Больные агранулоцитозом должны помещаться в асептические условия 
(боксы, отдельные палаты), где осуществляются ежедневные дезинфекции, 
УФ-облучение. Назначают щадящую диету из свежеприготовленных, 
стерильных блюд. Контролируюз- своевременность опорожнения кищечника. 
Можно применять слабительные средства, но не юшзмы.
При аутоиммунных агранулоцитозах показано назначение 
глюкокортикоидов в высоких дозах -  60-100 мг преднизолона в сутки до 
нормализации гранулопоэза с последующим постепенным уменьшением 
дозы препарата до полной его отмены. Глюкокортикоиды стимулируют 
гранулоцитопоэз и тормозят продукцию антилейкоцитарных антител. При 
других этиологических вариантах глюкокортикоиды не применяют, учитывая 
угнетающее действие этих препаратов на юммунитет.
Для стимуляции лейкопоэза используются метилурацил по 0,5 -  4 раза 
в день, лейкоген по 0,02 3 раза в день, нуклеинат натрия 5 мл 5% раствор 2 
раза в день внутримышечно. Эффективно лечение колониестимулирующими 
факторами (молграмостим или лейкомакс по 3-10 мг/кг в день подкожно в 
течение 7-10 дней). При резко выраженной лейкопении и при отсутствии 
антилейкоцгггарных антител проводят переливание лейкоцитарной массы 2-3 
раза в неделю.
При сочетании агранулоцитоза с выраженной тромбоцитопенией 
переливают тщательно отмытую тромбоцитарную массу.
Для профилактики инфекционных осложнений назначают 
антибиотики, не оказывающие токсического воздействия на костный мозг. 
При содержании лейкоцитов в периферической крови выше ],5xl0^/л 
применять антибиотики не следует. Лейкопения 0,75 -  1,0х10®/л, наличие у 
больного сахарного диабета, хронического пиелонефрита, других 
хронических воспалительных процессов является показанием для 
перорального назначения 1-2 антибиотиков широкого спектра действия. При 
лейкопении менее 1,0x10^/л, даже при отсутствии иифекционно-
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воспалительных процессов, назначается внутривенно или внутримышечно 2- 
3 антибиотика широкого спектра действия. Антибактериальная терапия 
проводится до ликвидации агранулоцитоза. Используют пенициллин до 20 
млн ЕД/сутки, цепорин - 3 г/сутки, гентамицин - 160 мг/сутки, бенемицин - 
450 мг/сутки. Вместе с антибиотиками широкого спектра действия 
необходимо вводить антигрибковые средства -  флуконазол по 200-400 
мг/сутки в течение 7 дней. Эффективно использование антистафилококковой 
плазмы 100-150 мл 1 раз в день в течение 4-5 дней, внутривенного 
иммуноглобулина 400 мг/кг однократно.
У больных с симптомами некротической энтеропатии проводят 
санацию кишечника. С этой целью дают внутрь бисептол - 3 г/сутки, 
полимиксин В -  0,4 г/сутки вместе с амфотерицином В - 2 г/сутки.
ТЕСТОВЫЙ КОНТРОЛЬ п о  ТЕМЕ ЗАНЯТИЯ 
]. Каково содержание лейкоцитов и гранулоцитов в периферической 
крови при агранулоцитозе?
1. Лейкоциты менее 1,5x10%.
2. Гранулоциты менее 0,75x10% и/или общее количества лейкоцитов в 
крови менее 1,0x10%.
3. Гранулоциты менее 1,0x10%.
4. Все варианты верны.
5. Все варианты не верны.
Правильный ответ 2, так как агранулоцитоз - клинико- 
иммунологический синдром, при котором имеет место уменьшение 
количества гранулоцитов в периферической крови ниже 0,75x10% и./или 
общего количества лейкоцитов в крови менее 1,0x10%.
2. Какие лекарственные препараты могут вызвать развитие 
агранулоцитоза?
1. Анальгин.
2. Амидопирин.
3. Барбитураты.
4. Сульфаниламиды.
5. Все перечисленное верно.
Правильный ответ 5, так как к развитию агранулоцитоза moi^ t 
привести различные лекарственные препараты, в том числе анальгин, 
амидопирин, барбитураты, сульфаниламиды. При этом, как правило, 
развивается гаптеновый агранулоцитоз.
3. Какие вирусные агенты могут послужить этиологическими 
факторами агранулоцитоза?
1. Вирус гепатита В и С.
2. Вирус иммунодефицита человека.
3. Вирус гриппа.
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4. Вирус краснухи.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 5, так как все этиологическими факторами 
агранулоцитозов являются вирусы гепатита, иммунодефицита человека, 
гриппа, кори, краснухи, ветряной оспы, парвовирус и др.
4. Какие факторы не относятся к миелотоксическим, способным вызывать 
агранулоцитоз?
1. Лекарственные препараты, химические вещества, используемые на 
производстве и в быту.
2. Ионизирующие воздействия.
3. Бактериальные и вирусные инфекции.
4. Опухоли.
5. Все приведенные факторы являются миелотоксическими.
Правильный ответ 5, так как миелотоксическим действием обладают 
лекарственные препараты, бытовые и производственные химические 
средства, ионизирующее воздействие, инфекционные процессы и 
опухоли.
5. При каких обстоятельствах обычно возникает иммунный 
агранулоцитоз с образованием аутоантител?
1. При системной красной волчанке.
2. При воздействии ионизирующей радиации.
3. При интоксикации лекарственными препаратами.
4. При всех перечисленных обстоятельствах.
5. Ни при одно.м из перечисленных обстоятельств.
Правильный ответ 1, так как при системной красной волчанке может 
возникать агранулоцитоз, связанный с образованием аутоаитител к 
нейтрофилам.
6. Какие патогенетические механизмы имеют значение при 
агранулоцитозе?
1. Депрессия гранулоцитопоэза и нарушение выхода нейтрофилов из 
костного мозга.
2. Повышенное разрушение гранулоцитов.
3. Повышенное разрушение гранулоцитов в селезенке.
4. Истощение резерва нейтрофилов при лихорадке и сепсисе.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 5, так как при агранулоцитозе происходит 
подавление пролиферативной активности костномозговых клонов 
клеток предшественников на уровне полипотентной стволовой клетки. 
При инфекционных заболеваниях механизмы агранулоцитоза связаны с 
токсическим влиянием на костный мозг, разрушением лейкоцитов в
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селезенке при спленомегалии, деструкцией нейтрофилов, а также с 
истощение!н резерва нейтрофилов при лихорадке и септицемии,
7. Какие линии гемопоэза подавляются у больных агранулоцитозом?
1. Нейтрофильные.
2. Эозинофильные.
3. Базофильные.
4. Все упомянутые.
5. Ни одна из упомянутых.
Правильный ответ 4, так как при агранулоцитозе происходит 
подавление линий развития нейтрофилов, эозинофилов и базофилов, 
однако вс.педствие преобладания нейтрофилов над перечисленными 
клетками наибольшее клинического значение имеет нейтрофильный 
агранулоцитоз.
агранулоцитоза чаще 
тромбоцитарная линии
8. При каком этиопатогенетическом варианте 
поражаются гранулоцитарпая, эритроцитарная, 
гемопоэза?
1. Иммунном с полными аутоантителами.
2. Иммунном с гаптеновыми аутоантителами.
3. Миелотоксическом.
4. При всех упомянутых.
5. Ни при одном из упомянутых.
Правильный ответ 1, так как при иммунном агранулоцитозе с 
образованием аутоантител (чаще на фоне аутоиммунных заболеваний, 
системных заболеваний соединительной ткани) возникает депрессия 
гранулоцитарной, эритроцитарной и тробоцитарной линии 
кроветворения, в периферической крови возникает картина 
гемоцитопении.
9. Какие виды иммунитета страдают у больных агранулоцитозом?
1. Антимикробный иммунитет.
2. Противогрибковый иммунитет.
3. Противовирусный иммунитет.
4. Ни один из вариантов не верен.
5. Все упомянутые варианты верны.
Правильный ответ 5, так как при агранулоцитозе страдают все виды 
противоинфекционного иммунитета.
10. Каковы клинические проявления агранулоцитоза, осложненного 
грамположительным сепсисом?
1. Некротическая энтеропатия с перфорацией кишечника, перитонитом.
2. ДВС-синдром.
3. Кровоизлияния в головной мозг.
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4. Миалгии, артралгии.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 1, так как ведущим клиническим признаком 
аграну..тоцитоза, осложненного гра.мположительным сепсисом, является 
некротическая энтеропатия, которая может привести к перфорации 
кишечника и перитониту.
11. Какие клинические проявления являются наиболее типичными для 
агранулоцитоза, осложненного грамотрипательным сепсисом?
1. Энтеропатия с перфорацией кишечника, перитонитом.
2. Интоксикация с лихорадкой, .миалгиями, артралгиями.
3. Печеночная недостаточность.
4. Ни од}Ю из упомянутых.
5. Все упомянутые.
Правильный ответ 2, так как грамотрицательный сепсис 
характеризуется особенно тяжелой интоксикацией, высокой лихорадкой, 
артралгиями, миалгиями, падением артериального дав.тения.
12, Какие изменения в общем анализе крови характерны для 
а гранулоцитоза ?
1. Нормохромная анемия, тромбоцитопения.
2. Уровень лейкоцитов меньше 1,0x10%.
3. Уровень гранулоцитов меньше 0,75x10%.
4. Ускоренная СОЭ.
5. Все отклонения типичны.
Прави.чьный ответ 5, так как для агранулоцитоза хараюгерно снижение 
уровня лейкоцитов менее 1,0x10%, гранулоцитов -  менее 0,75x10%, 
ускорение СОЭ, нормохромная анемия и тромбицитопения.
13. Какие изменения в миелограмме не характерны для агранулоцитоза?
1. Умеренный плазмоцитоз.
2. Сокращение числа клеток гранулоцшарных популяций.
3. Уменьшение содержания клеток нормальной эритропоэтической линии.
4. Содержание бластных клеток более 30%.
5. Все изменения характерны.
Правильный ответ 4, так как содержание бластов в костном мозге более 
30% характерно для острого лейкоза.
14. При каких вариантах агранулоцитоза показано применение 
глюкокортикоидов?
1. Аутоиммунном.
2. Миелотоксическом.
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3. Ни при одном из перечисленных.
4. При любом из перечисленных.
Правильный ответ 1, так как применения глюкокортикоидов 
оказываезея эффективным только при аутоиммунном агранулоцитозе, 
так как эти препараты подавляют выработку антител против 
нейтрофилов.
15. Какой из препаратов используют для стимуляции лейкопоэза?
1. Сульфасалазин.
2. Амидопирин.
3. Метилурацил.
4. Циклофосфан.
5. Все варианты не верны.
Правильный ответ 3, та как метилурацил относится к препаратам, 
используемым для стимуляции лейкопоэза.
16. При каких обстоятельствах назначаются антибиотики пациентам с 
агранулоцитозом?
1. Лейкопения 0,75-1,0x10%.
2. Наличие у больного сахарного диабе'га.
3. Наличие у больного хронического пиелонеф)рита.
4. Все варианты верны.
5. Все варианты не верны.
Правильный ответ 4, та как лейкопения 0,75 -  1,0х10’/л, наличие у 
больного сахарного диабета, хронического пиелонефрита, других 
хронических воспалительных процессов является показанием для 
перорального назначения 1-2 антибиотиков широкого спектра действия.
17. Какой лекарственный препарат относится к 
колониестимулирующим средствам и используется д.тя лечения 
агранулоцитоза?
1. Метилурацил.
2. Молграмостим.
3. Лейкоген.
4. Пентоксил.
5. Все варианты не верны.
Правильный ответ 2, так как молграмостим относится к 
колониестимулирующим препаратам и используется для лечения 
больных с агранулоцитозом.
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Определение
Хронический миелолейкоз - миелопролиферативное заболевание с 
формированием опухолевого костно-мозгового клона клеток 
предшественников, способных дифференцироваться до зрелых граиулоцитов 
преимущественно нейтрофильного ряда.
Этиология и патогенез
Этиологическими факторами заболевания могут быть инфекции 
латентными вирусами, ионизирующая радиация, хронические интоксикации. 
Характерной цитогенетической особенностью является наличие
филадельфийской хромосомы. Она обнаруживается у 90-97% больных. Это 
22 хромосома с транслокацией в нее фрагмента 9 хромосомы, содержащего 
онкоген с-аЫ, который сливается с онкогеном Ьсг, что приводит к
образованию комплексного гена Ьег-аЫ. Включение данного гена в линии 
гемопоэтических клеток обусловливает задержку их созревания и апоптоз и 
увеличивает ответ на ростовые факторы. Филадельфийская хромосома 
появляется во всех клетках крови за исключением макрофагов и Т-
лимфоцитов.
В костном мозге появляется опухолевый клон из клетки- 
предшественника, способный дифференцироваться до зрелых нейтрофилов. 
Опухолевый клон распространяется в костном мозге, в крови появляется 
большое количество нейтрофилов (белокровие). Одной из причин 
гиперлейкоцитоза является выключение генов Ьсг и аЫ, что вызывает 
задержку окончательного развития нейтрофилов с экспрессией на их
мембране антигенов апоптоза (естественной смерти). Селезенка не 
справляется с темпом разрушения нейтрофилов из опухолевого клона, в 
результате чего формируется вначале компенсаторная спленомегалия. В 
дальнейшем лейкемическая инфильтрация селезенки способствует еще 
большему ее увеличению. Возникновение гемолитической анемии и 
тромбоцитопенической пурпуры обусловлено интенсивным разрушением 
клеток крови в селезенке. Постепенно миелопролиферативная опухоль 
превращается из моноклоновой в многоклоновую, что приводит к появлению 
в крови Ю1еток, имеющих не только филадельфийскую хромосому, но и 
другие хромосомные аббераиии. В терминальную стадию происходит 
«озлокачествление» опухоли, формируется неконтролируемый клон 
бластных клеток. Возникает бластный криз. Лейкемическая инфильтрация 
внутренних органов, глубокая анемия и тромбоцитопения оказываются не 
совместимы.ми с жизнью.
Клиническая картина
Хронический миелолсйкоз проходит в своем клиническом развитии 
следующие стадии:
• начальную, хроническую стабильную;
Т е м а  № 1 0 . Х р о н и ч е с к и й  м и е л о л с й к о з
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• развернутую доброкачественную (моноклоновую);
• терминальную злокачественную (поликлоновую), состоящую из
миелопролиферативной акселерации (обострения) и бластного криза.
Начальная стадия соответствует миелоидной гиперплазии костного
мозга, в периферической крови наблюдаются незначительные изменения, нет 
признаков интоксикации. Клиническая симптомазика скудная
(незначительно выраженные тупые боли в костях, в левом подреберье, общая 
слабость), на этой стадии заболевание диагностируется редко, как правило, 
при случайном обследовании по поводу какого - то другого заболевания. В 
начальной стадии при обследовании пациента можно выявить увеличение 
селезенки.
Развернутая стадия соответствует периоду моноклоновой
пролиферации опухоли с умеренной лейкемической инфильтрацией
внутренних органов. Клиническая картина более яркая: общая слабость, 
снижение аппетита, потеря массы тела, потливость, частые простудные 
заболевания, боли в костях, в левом подреберье, чувство тяжести в левом 
подреберье, субфебрилитет. При исследовании можно обнаружить 
значительно увеличенную селезенку, которая обычно плотная,
безболезненная при пальпации. Выраженные боли могут появиться при 
возникновении инфаркта селезенки. Также обнаруживается увеличение 
печени. В эту стадагю возможно развитие язвенной болезни желудка и 
двенадцатиперстной кищки, миокардиодистрофии, пневмонии и т.д. 
Возникает вторичная гиперурикемия.
Терминальная стадия подразделяется на фазу миелопролиферативной 
акселерации и властный криз.
Фаза миелопролиферативной акселерации -  это обострение 
хронического миелолейкоза. Все симптомы заболевания выражены 
максимально ярко. Выраженная лейкозная инфильтрация внутренних 
органов приводит к полиорганной недостаточности. Селезенка может 
достигать гигантских размеров и занимать до 2/3 объема брюшной полости. 
На коже появляются лейкемиды (опухолевые инфильтраты из бластов и 
зрелых гранулоцитов) - пятна розового или коричневого цвета, слегка 
возвышающиеся над поверхностью кожи, плотные, безболезненные. 
Выявляется лимфаденопатия. Возникает геморрагический синдром, 
проявляется гемолитическая анемия.
В связи резким увеличением содержания лейкоцитов в крови, нередко 
превышающим уровень в 1000х10^/л (истинное «белокровие»), может 
сформироваться клинический синдром гиперлейкоцитоза с одышкой, 
цианозом, поражением центральной нервной системы, проявляющимся 
психическими расстройствами, нарушениями зрения в результате отека 
зрительного нерва.
Властный криз является резчайшим обострение.м хронического 
миелолейкоза и по клинико-лабораторным данным представляет собой 
острый лейкоз. Больные находятся в тяжелом состоянии, беспокоит
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выраженная общая слабость, астенизация, истощение, сильные боли в костях, 
лихорадка, потливость. Значительно выражены проявления геморрагического 
синдрома, может сформироваться синдром Свита: острый нейтрофильный 
дерматоз с высокой лихорадкой. Дерматоз характеризуется болезненными 
уплотнениями, иногда крупными узлами на коже лица, рук, туловища. 
Периферические лимфоузлы увеличены, каменистой плотности. Селезенка и 
печень увеличены до максимально возможных размеров. В результате 
лейкемической инфильтрации возникают тяжелейшие поражения сердца, 
почек, легких с симптомами сердечной, почечной, легочной 
недостаточности, что и приводит к летальному исходу.
Диагностика
В начальную стадию заболевания;
Общий анализ крови: лейкоцитоз до 15-20*109/л, сдвиг лейкоцитарной 
формулы влево, увеличение базофилов до 3-4%, базофильно-эозинофильная 
ассоциация, незначительная анемия.
Стернальный пунктат: повышено содержание клеток гранулоцитарной 
линии с преобладанием юных форм. Количество бластов не превышает 
верхней границы нормы. Увеличено количество мегакариоцитов.
Биохимическое исследование крови: повышенный уровень мочевой 
кислоты.
В развернутую стадию заболевания:
Общий анализ крови; лейкоцитоз до 50-300* 109/л, сдвиг формулы влево 
без феномена провала, единичные бласты, базофилы до 10-15%, 
эозинофильно-базофильная ассоциация, тромбоцитоз, абсолютная 
лимфопения, нормохромная анемия.
Цитогенетический анализ: в миелоидных клетках крови, костного мозга, 
селезенки выявляется филадельфийская хромосома. Этот маркер отсутствует 
в Т-лимфоцитах и макрофагах.
Гистохимическое исследование лейкоцитов: в нейтрофилах резко снижено 
содержание щелочной фосфатазы.
Стернальный пунктат гиперклеточный, доминирование гранулонитопоэза.
Биохимическое исследование крови: повышенный уровень мочевой 
кислоты, кальция, снижено содержание холестерина, повышена активность 
ЛДГ.
В фазу миелопролиферативной акселерации:
Общий анализ крови: ане.мия, анизоцитоз, анизохромия, единичные 
ретикулоциты, нейтрофильный лейкоцитоз 500-1000х109/л. резкий сдвиг 
лейкоцитарной формулы влево, бласты до 15%, лейкемический провал 
отсутствует, базофилы до 20%, тромбоцитопения.
Стернальный пунктат: значительно подавлен эритроцитарный росток, 
увеличено содержание миелобластных клеток, эозинофилов и базофилов.
Цитогенетический анализ: в миелоидных клетках выявляется
специфический маркер хронического миелолейкоза - филадельфийская
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хромосома. Появляются другие хромосомные аберрации, что 
свидетельствует о возникновении новых клонов опухолевых клеток.
В фазу бластного криза:
Общий анализ крови: выраженная анемия без ретикулоцитов,
лейкоцитоз или лейкопения, провал, бласты 30% и более, тромбоцитопения, 
ба.зофилия.
Стернальный пунктат: бласты более 30%, грану лоцитопения,
сокращение мегакариоцитарного и эритрокариоцитарного ростков.
Обобщенные критерии клинико-лабораторной диагностики 
хронического миелолейкоза:
• Нейтрофильный лейкоцитоз в периферической крови свыще 20x10%.
• Присутствие в лейкоцитарной формуле пролиферирующих 
(миелоциты, промиелоциты) и созревающих (миелоциты, 
метамиелоциты) гранулоцитов.
• Эозинофильно-базофильная ассоциация.
• Миелоидная гиперплазия костного мозга.
• Снижение активности щелочной фосфатазы нейтрофилов.
• Обнаружение филадельфийской хромосомы в клетках крови.
• Спленомегалия.
Клинико-лабораторные критерии оценки групп риска, 
необходимые для выбора оптимальной тактики лечения развернутой 
стадии хронического миелолейкоза
• В периферической крови: лейкоцитоз свыще 200x10%, бластов 
меньше 3%, сумма бластов и промиелоцитов больше 20%, базофилов 
больше 10%.
• Тромбоцитоз больше 500x10% или тромбоцитопения меньше 
100x10%.
• Гемоглобин меньше 90 г/л.
• Спленомегалия - нижних полюс се.лезенки на 10 см ниже левой 
реберной дуги.
• Гепатомегалия -  передний край печени ниже правой реберной дуги на 
5 см и более.
Низкий риск -  наличие одного из признаков. Промежуточный риск -  2- 
3 признака. Высокий риск - 4-5 признаков.
Дифференциальный диагноз
Проводится с лейкемоидными реакциями, острым лейкозом. 
Принципиапьным отличием хронического миелолейкоза от похожих на него 
заболеваний является выявление в клетках крови филадельфийской 
хро.мосомы, сниженного содержания щелочной фосфатазы в нейтрофилах, 
эозинофильно-базофильная ассоциация.
Лечение
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При лечении больных хроническим миелолейкозом применяются 
следующие методы; терапия цитостатиками, введение альфа-2-интерферона, 
цитоферез, лучевая терапия, сплензктомия, пересадка костного мозга.
Терапию цитостатиками начинают в развернутую стадию заболевания. 
При низком и среднем риске применяют монотерапию одним цитостатиком. 
При высоком риске и в терминальную стадию заболевания назначается 
полихимиотерапия несколькими цитостагиками. Препаратами выбора 
являются гидроксимочевина (20-30 .мг/кг/сутки внутрь с последующей 
коррекцией дозы), миелосан (2-4 мг в день, поддерживающая терапия -  2 мг 
1-2 раза в неделю), мнелобромол (0,125-0,25 1 раз в день 3 недели, затем 
поддерживающая терапия 1 раз в 5-10 дней).
Полихимиотерапия может осуществляться по программе АВАМП, 
включающей в себя введение цитозара, метотрексата, винкристина, 6- 
меркаптопурина, преднизолона. Существуют и другие схемы
многокомпонентной терапии цитостатиками.
Применение атьфа-интерферона (реаферон, интрон А) обосновывается 
его способностью стимулировать противоопухолевый и противовирусный 
и.ммунитет. Альфа-интерферон назначают в виде подкожных инъекций по 3- 
4 млн. ЕД/м’ 2 раза в неделю в течение полугода.
Цитоферез позволяет уменьшить содержание лейкоцитов в 
периферической крови. Прямым показанием к применению этого метода 
является резистентность к химиотерапии. В срочном цитоферезе нуждаются 
больные с синдромом гиперлейкоцитоза и гипертромбоцитоза с 
преимущественным поражением головного мозга, сетчатки глаз. Сеансы 
цитофереза проводят от 4-5 раз в неделю до 4-5 раз в месяц.
Показанием для локальной лучевой терапии является гигантская 
спленомегалия с периспленитом, опухолеподобные лейкемиды. Доза гамма- 
лучевого воздействия на селезенку около! Грей.
Сплензктомия применяется при угрожающем разрыве селезенки, 
глубокой тромбоцитопении, выраженном гемолизе эритроцитов.
Хорошие результаты дает пересадка костного мозга. У 60% больных 
подвергшихся этой процедуре достигается полная ремиссия.
Прогноз
Средняя продолжительность жизни больных хроническим 
миелолейкозом при естественном течении без лечения 2-3,5 года. 
Применение цитосгатиков увеличивает продолжительность жизни до 3,8-4,5 
лет. Более значительное удлинение продолжительности жизни больных 
возможно после трансплантации костного мозга.
т е с т о в ы й  к о н т р о л ь  п о  т е м е  ЗАНЯТИЯ
1. Какие факторы имеют значение в развитии хронического 
миелолейкоза?
1. Хронические интоксикации.
2. Латентные инфекции.
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3. Ионизирующая радиация.
4. Все перечисленное.
5. Ничего из перечисленного.
Правильный ответ 4, так как этио.!югическими факторами хронического 
миелолейкоза являются хронические интоксикации, латентные 
вирусные инфекции, а также воздействие ионизирующей радиации.
2. Какие хромосомные абберации лежат в основе нарушения кариотипа 
при хроническом миелолейкозе?
1. Трисомия.
2. Деления.
3. Транслокация.
4. Полиплоидия.
5. Все варианты не верны.
Правильный ответ 3, так как филадельфийская хромосома образуется в 
результате транслокации фрагмента 9 хромосомы на 22 хромосому.
3. В какое гематологическое заболевание может трансформироваться 
хронический миелолейкоз?
1. Острый лейкоз.
2. Хронический лимфолейкоз.
3. Миеломная болезнь.
4. Истинная полицитемия.
5. Гемолитическая анемия.
Правильный ответ 1, так как терминальная стадия хронического 
миелолейкоза представляет собой властный криз, клинико­
гематологическая картина которого соответствует острому .лейкозу.
4. Какие выделяют стадии хронического миелолейкоза?
1. Начальная.
2. Развернутая.
3. Властный криз.
4. Фаза миелопролиферативной акселерации.
5. Все перечисленное верно.
Правильный ответ 5, так как выделяют начальную, 
терминальную стадию хронического миелолейкоза. 
стадия включает фазу миелопролиферативной акселерации и властный 
криз.
развернутую и 
Терминальная
5. Какие признаки характеризуют нача.лькую стадию хронического 
миелолейкоза?
1. Геморрагический синдром.
2. Анемический синдром.
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3. Значительная гепатоспленомегалия.
4. Клиническая симптоматика скудная.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 4, так клиническая симптоматика начальной стадии 
хронического миелолейкоза скудная (незначительно выраженные тупые 
боли в костях, в левом подреберье, общая слабость), на этой стадии 
заболевание диагностируется редко, как правило, при случайном 
обследовании по поводу какого - то другого заболевания.
6. Какие признаки характерны для развернутой стадии хронического 
миелолейкоза?.
]. Спленомегалия.
2. Боли в костях.
3. Общая слабость, астенизация.
4. Потеря массы тела.
5. Все признаки характерны.
Правильный ответ 5, так как в развернутую стадия хронтеского 
миелолейкоза наблюдаются спленомегалия, боли в костях и суставах, общая 
слабость, астенизация, потеря массы тела.
7. Какое изменения в биохимическом анализе крови наиболее типично 
Д.ТЯ хронического миелолейкоза?
1. Гипербилирубинемия.
2. Гиперхолестеринемия.
3. Гиперурикемия.
4. Гиперлактацидемия.
5. Гиперкетонемия.
Правильный ответ 3, так для пациентов с хроническим лейкозом 
характерна вторичная гиперурикемия, связанная с массивным 
цитолизом.
1. Какие клинические признаки характерны для властного криза при 
хроническом миелолейкозе?
1. Лихорадка.
2. Геморрагический синдром.
3. Спленомегалия.
4. Лимфаденопатия.
5. Все признаки характерны.
Правильный ответ 5, так как для бластного криза характерны 
лихорадка, геморрагический синдром, спленомегалия, лимфаденопатия.
2. Какие изменения в общем анализе крови характерны для начальной 
стадии хронического миелолейкоза?
1. Лейкоцитоз до 15-20x10%.
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2. Лейкоцитоз свыше 300x107л.
3. Выраженная анемия, ретикулоцитоз.
4. Бластемия.
5. Все варианты не верны.
Правильный ответ 1, так как в общем анализе крови в начальную 
стадию хронического миелолсйкоза наблюдается лейкоцитоз до 15- 
20*109/л, сдвиг лейкоцитарной формулы влево, увеличение базофилов 
до 3-4%, базофильно-эозинофи.аьная ассоциация, незначительная 
анемия.
10. Какой лейкоцитоз типичен для развернутой стадии хронического 
миелолейкоза?
1. Отсутствие лейкоцитоза.
2. Лейкоцитоз до 15-30х107л.
3. Лейкоцитоз 30-300х107'л.
4. Лейкоцитоз свыше 300х107л.
5. Любой вариант типичен.
Правильный ответ 3, так как для развернутой стадии хронического 
миелолейкоза характерен лейкоцитоз 30-300x107л.
И . Какие изменения общего анализа крови характерны для развернутой 
стадии хронического миелолейкоза?
1. Лейкоцитоз 30-300х107л.
2. Сдвиг лейкоцитарной формулы влево.
3. Базофилы 10-15?4).
4. Тромбоцитоз.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 5, так как в общем анализе крови в развернутую 
стадия хронического миелолейкоза наблюдается лейкоцитоз до 50- 
300*109/л, сдвиг формулы влево без феномена провала, единичные 
бласты, базофилы до 10-15%, эозинофильно-базофильиая ассоциация, 
тромбоцитоз, абсолютная лимфопения, нормохромная анемия.
12. Какие изменения в общем анализе крови типичны для фазы 
миелопролиф|еративной акселерации хронического миелолейкоза?
1. Анизоцитоз, анизохромия.
2. Нейтрофильный лейкоцитоз 500-1000х109/л.
3. Резкий сдвиг лейкоцитарной формулы влево.
4. Тромбоцитопения.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 5, так как для фазы миелопролиферативной 
акселерации хронического миелолейкоза характерны следующие 
и.з.менения общего анализа крови; анемия, анизоцитоз, анизохромия, 
единичные ретикулоциты, нейтрофильный лейкоцитоз 500-1000x109/л,
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резкий сдвиг лейкоцитарной формулы влево, бласты до 15%, 
лейкемический провал отсутствует, базофилы до 20%,
тромбоцитопения.
13. Какие изменения в миелограмме характерны для фазы 
миелоиролиферативной акселерации хронического миелолейкоза?
1. Подавление эритроцитарного ростка.
2. Увеличение миелобластов.
3. Увеличение базофилов.
4. Увеличение эозинофилов.
5. Все изменения характерны.
Правильный ответ 5, так как в стернальном пунктате при 
миелоиролиферативной акселерации хронического миелолейкоза 
наблюдается подавление эритроцитарного ростка, увеличение 
содержания миелобластных клеток, эозинофилов и базофилов.
14. Какие изменения в общем анализе крови характерны для бластного 
криза при хроническом миелолейкозе?
1. Выраженная анемия.
2. Отсутствие ретикулоцитов.
3. Лейкопения.
4. Бластемия.
5. Все перечисленное верно.
Правильный ответ 5, так как при 
хроническим миелолейкозом в общем 
выраженная анемия без ретикулоцитов, лейкоцитоз или лейкопения, 
провал, бласты 30“/о и более, тромбоцитопения, базофилия.
властном кризе 
анализе крови
у больных 
наблюдается
15. Какой цитостатик является препаратом первого ряда при лечении 
бо.дьных хроническим миелолейкозом?
1. Гидрокси.мочевина.
2. Циклофосфан.
3. Винкристин,
4. Метотрексат.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 1, так как гидроксимочевина является препаратом 
первого ряда для лечения хронического миелолейкоза.
16. Какой метод лечения является наиболее эффективным для лечения 
хронического миелолейкоза?
1. Химиотерапия.
2. Цитоферез.
3. Спленэктомия.
4. Трансплантация костного мозга.
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5. Все варианты не верны.
Правильный ответ 4, так как трансплантация костного мозга является 
наиболее эффективным для лечения хронического миелолейкоза.
17. Каковы показания для спленэктомии при хроническом 
миелолейкозе?
1. Значительное увеличение селезенки.
2. Сдавление органов брюшной полости.
3. Угрожающий разрыв селезенки.
4. Выраженный гемолиз.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 5, так как показаниями для спленэктомии при 
хроническом миелолейкозе являются значительное увеличение 
селезенки, сдавление органов брюшной полости, угрожающий разрыв 
селезенки, глубокая тро.мбоцитопения, выраженный гемолиз.
Тема №11. Лимфогранулематоз
Определение
Лимфогранулематоз (болезнь Ходжкина) -  первичное опухолевое 
заболевание лимфатической сисгемы, характеризующееся гранулематозными 
разрастаниями с наличием клеток Березовского -  Штернберга.
Этиология и патогенез
Этиология заболевания неизвестна. Вероятно, имеет значение вирусная 
инфекция (вирус Эпштейна-Барра и др.). Обсуждается роль ионизирующей 
радиации, наследственной предрасположенности (HLA CW7, DR5 и др.).
При лимфогранулематозе происходит образование
полиморфноклеточных гранулем в тканях и органах. В состав гранулем 
входят лимфоциты, ретикулоциты, нейтрофилы, эозинофилы, плазмоциты, 
клетки Березовского-Штернберга, фиброзная ткань. Клегки Березовского- 
Штернберга образуются из моноцитарно-макрофагальной линии клеток и 
представляют собой крупные клетки с базофильной цитоплазмой и 2 и более 
ядрами.
Клиническая картина
KjH)HH4ecKaa картина лимфогранулемазнза многообразна. Выделяют 
начальный период заболевания, период развернутых клинических 
проявлений и терминальный период.
Начальный период заболевания может проявляться увеличением 
периферических лимфоузлов. Это наиболее частый вариант начала болезни. 
Опредатяется увеличение шейных, надключичных, подмышечных, паховых 
лимфоузлов. Пальпируемые лимфоузлы подвижные, плотноэластичные, с 
кожей не спаяны, безболезненные. С течением времени лимфаденопатия 
прогрессирует, образуются конгломераты лимфоузлов. Общие симптомы
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(интоксикация, лихорадка) при этом варианте дебюта лимфогранулематоза 
выражены незначительно, кожного зуда, как правило, не бывает.
Если заболевание начинается с увеличение лимфоузлов средостения, то 
клинически это проявляется сухим кашлем, набуханием шейных вен, болями 
за грудиной, появляется чувство тяжести за грудиной, шея может 
утолгцаться. При развитии выраженной лимфаденопатии, появлении 
конгломератов лимфоузлов, возможно развитие синдрома верхней полой 
вены. Общие симпто.мы заболевания (интоксикация, лихорадка) развиваются 
одновременно с признаками сдавления верхней полой вены или несколько 
позже.
Наиболее неблагоприятным прогнозом отличается острое начало 
лимфогранулематоза, которое характеризуется лихорадкой, потливостью, 
прогрессирующим похуданием. Увеличение лимфоузлов в данном случае 
появляется позже.
В период развернутых клинических проявлений больных беспокогзт общая 
слабость, похудание, потливость, более выраженная ночью, кожный зуд, 
боли в костях, лихорадка. Лихорадка может быть перемежающаяся 
(колебания температуры в течение суток более 1 градуса, в утренние часы 
температура нормальная или незначительно повышена, в вечерние часы -  
наиболее высокая), волнообразная (происходит чередовании периодов 
нарастания те.мпературы и периодов нормальной температуры) или 
инвертированная (в утренние часы температура выше, чем в вечерние). В 
период развернутых клинических проявлений четко выражено увеличение 
лимфоузлов. Характерно поражение желудочно-кишечного тракта (тошнота, 
рвота, боли в животе, диарея, увеличение печени), органов дыхания (кашель, 
одышка, связанные с развитием шгевмонии, плеврита), мочевыделительной 
системы (протеинурия, цилиндрурия), поражение костной системы (боли в 
позвоночнике, ребрах, тазовых костях, признаки костной деструкции), 
поражение нервной системы (очаговая симптоматика, общемозговые 
симптомы, патология спинного мозга), определяется увеличение селезенки.
В терминальную стадию проявления заболевания усугубляются. Возникает 
полиорганная недостаточность, приводящая к летальному исходу. 
Классификация лимфогранулематоза 
Выделяют 4 клинические стадии заболевания.
Стадия I -  поражение лимфоузлов одной области или поражение 
одного виелимфатического органа или локализации.
Стадия 11 -  поражение лимфоузлов двух или более областей по одну 
сторону диафрагмы или то же + локализованное поражение одного 
виелимфатического органа или локализации по ту же сторону диафрагмы.
Стадия 111 -  поражение лимфатических узлов любых областей по обе 
стороны диафрагмы, сопровождающееся локализованным поражением 
одного виелимфатического органа, или области, или поражением селезенки, 
или поражением того или другого.
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Стадия IV -  диффузной поражение одного или более 
внелимфатических органов или тканей с поражением лимфоузлов или без их 
поражения.
Диагностика и дифференциальная диагностика
Общий анализ крови: лейкоцитоз, сдвиг влево, лимфоцитопения на 
поздних стадиях заболевания, анемия, увеличение СОЭ.
Биохимический анализ крови; повышены концентрации о1-, а2- и у- 
глобулинов, серомукоида.
Миелограмма; патогномоничных изменений нет,
чаще исследование выполняется для дифференциальной диагностики с 
заболеваниями крови.
Рентгенография грудной клетки; выявляется увеличение лимфоузлов 
средостения, увеличение бронхопульмональных лимфоузлов, очаговые 
инфильтративные или диссеминированные поражения легких, возможен 
экссудативный плеврит.
Ультразвуковое исследование позволяет выявить увеличение 
различных групп лимфоузлов, гепато- и спленомегалию.
Биопсия лимфатических уз.чов; патогномоничным признаком является 
наличие клеток Березовского-Штернберга, возможны следующие 
морфологические варианты лимфогранулематоза: лимфогистиоцитарный, 
нодулярный склероз, смешанно-клеточный, лимфоидного истощения.
Дифференциальный диагноз проводится с заболеваниями, 
проявляющимися лимфаденопатией, лихорадкой, похуданием. Увеличение 
лимфоузлов может наблюдаться при различных инфекционных заболеваниях 
(инфекционном мононуклеозе, токсоплазмозе, краснухе и других). 
Лимфаденопатия может сопровождать злокачественные опухоли различных 
органов, саркоидоз, туберкулезе. В связи с начичием лихорадки 
лимфогранулематоз необходимо дифференцировать с септическими 
состояниями, инфекционным эндокардитом. Для исключения гемобластозов 
необходимо полное гематологическое обследование пациента.
Лечение
Основные програ.ммы лечения заключаются в назначении 2-4 курсов 
полихимиотерапии, затем в поэтапно.м облучении всех основных групп 
лимфатических узлов (как пораженных, так и неизмененных) по обе стороны 
диафра1 мы, облучении селезенки или ее ложа (если нет признаков 
распространения опухоли за пределы лимфатических узлов, селезенку 
обычно удаляют) и последующем назначении полихимиотерапии. Суммарно 
до и после облучения проводят обычно 6 курсов полихимиотерапии. Для 
облучения используют источники высоких энергий, позволяющие достичь 
поглощенной дозы на очаг около 4000 рад без тяжелого поьреждения кожи. 
Область первоначального поражения желательно облучать в более высокой 
дозе. Полихимиозерапия по эффекливности почти не усту пает лучевому 
лечению. Назначают циклофосфан, ви!псристин, прокарбазин (натулан) и 
преднизолон в течение 2 нед с последующи,м 2-недельным перерывом.
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Препараты назначают в следующем порядке; циклофосфан -600 мг/м‘ в/в или 
мустарген -6 мг/м^ (все дозы для взрослых) в 1-й и 8-й день цикла, 
винкристин - 2 мг/м^ в/в в 1 -и и 8-й день цикла, прокарбазин (нату'лан) - 100 
мг/м‘ в день внутрь ежедневно с 1 -го по 14-й лень цикла, преднизолон - 40 
мг/м" в день, внутрь с 1-го по 14-й день цикла с отменой его в один день 
полностью. Преднизолон назначают только в 1-м, 4-м, 8-м и 12-м цигсчах. В 
остальных циклах лечение проводят без преднизолона.
При наличии соответствующих условий полихимиотерапию и облучение 
можно проводить амбулаторно. Иногда (при выраженной тошноте и рвоте) 
приходится госпитализировать больных для в/в введения цитостатиков. При 
полиневрите, вызванном введением винкристина (чаще у стариков или при 
тяжелом поражении печени), препарат заменяют винбластином. Существуют 
и другие схемы полихимиотерапии. Применение монохимиотерапии для 
начала лечения противопоказано.
Прогноз
При отсутствии лечения прогноз неблагоприятный. При условии проведения 
полихимиотерапии, лучевой терапии прогноз относительно благоприятный. 
Смерть может наступить от полиорганной недостаточности, вторичной 
инфекции.
ТЕСТОВЫЙ КОНТРОЛЬ по ГЕМЕ ЗАНЯТИЯ
1. Какие факторы имеют значение в развитии лимфогранулематоза?
1. Вирусные агенты.
2. Ионизирующая радиация.
3. Генетические факторы.
4. Ничего из перечисленного.
5. Все перечисленное.
Правильный ответ 5, так как этиология заболевания неизвестна, 
вероятно, имеет значение вирусная инфекция (вирус Эпштейна-Барра и 
др.). Обсуждается роль ионизирующей радиации, наследственной 
предрасположенности (HLA CW7, DR5 и др.).
2. Какие периоды различают в развитии лимфогранулематоза?
6. Начальный период.
1. Период развернутых клинических проявлений.
2. Терминальный период.
3. Все варианты не верны.
4. Все варианты верны.
Правильный ответ 5, так как выделяют начальный период заболевания, 
период развернутых клинических проявлений и терминальный период.
3. Какой клинический симшом чаще всего доминирует в начальном 
периоде лимфогранулематоза?
1. Увеличение периферических лимфоузлов.
2. Лихорадка.
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3. Гепатомегапия.
4. Спленомегалия.
5. Одышка.
Правильный ответ 1, так как начальный период заболевания чаше всего 
проявляется увеличением периферических лимфоузлов.
4. Какие группы лимфоузлов чаще всего увеличиваются в начальном 
периоде лимфогранулематоза?
1. Шейные.
2. Надключичные.
3. Паховые.
4. Подмышечные.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 5, так как чаще всего определяется увеличение 
шейных, надключичных, подмышечных, паховых лимфоузлов.
5. Каковы характеристики пальпируемых при лимфогранулематозе 
лимфоузлов?
1. Подвижные.
2. Не спаянные с кожей.
3. Плоткоэластические.
4. Безболезненные.
5. Все характеристики верны.
Правильный ответ 5, так как при лимфогранулематозе пальпируемые 
лимфоузлы подвижные, плотноэластичные, с кожей не спаяны, 
безболезненные. С течением времени лимфаденопатия прогрессирует, 
образуются конгломераты лимфоузлов.
характерны для развернутого периода6. Какие симптомы 
лимфогранулематоза?
1. Потливость.
2. Кожный зуд.
3. Лихорадка.
4. Боли в костях.
5. Все перечисленное.
Правильный ответ 5, та как в период развернутых к.тинических 
проявлений больных беспокоит обшая слабость, похудание, потливость, 
более выраженная ночью, кожный зуд, боли в костях, .лихорадка.
7. Какие варианты лихорадки характерны для лимфогранулематоза?
1. Перемежающаяся.
2. Волнообразная.
3. Инвертированная.
4. Верно 1,2.
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5. Верно 1,2,3-
Правильный ответ 5, так как лихорадка может быть перемежающаяся 
(колебания температуры в 1 ечение суток боле 1 градуса, в утренние 
часы температура нормальная или незначительно повышена, в 
вечерние часы -  наиболее высокая), (происходит чередовании периодов 
нарастания температуры и периодов нормальной температуры) или 
инвертированная (в утренние часы температура выше, чем в вечерние).
8. Поражение каких органов характерно для периода развернутых 
клинических проявлений при лимфогранулематозе?
1. Желудочно-кишечного тракта.
2. Легких.
3. Почек.
4. Костной системы.
5. Все перечисленное верно.
Правильный ответ 5, в период развернутых клинических проявлений 
четко выражено поражение желудочно-кишечного тракта (тошнота, 
рвота, боли в животе, диарея, увеличение печени), легких (кашель, 
одышка, связанные с развитием пневмонии, плеврита), почек 
(протеинурия, цилиндрурия), костной системы (боли в позвоночнике, 
ребрах, тазовых костях, признаки костной деструкции), поражение 
нервной системы (очаговая симптоматика, общемозговые симптомы, 
патология спинного мозга), определяется увеличение селезенки.
9. Какого морфологического варианта лимфогранулематоза не 
существует?
1. Лимфогистиоцитарный.
2. Нодулярный склероз.
3. Лимфоидного истощения.
4. Гиперпластический.
5. Смешанно-клеточный.
Правильный ответ 4, так как возможны следующие морфологические 
варианты лимфогранулематоза: лимфогистишщтарный, нодулярный 
склероз, смешанно-клеточный, лимфоидного истощения.
10. С какими заболеваниями необходимо дифференцировать 
лимфогранулематоз?
1. Инфекционные заболевания.
2. Злокачественные опухоли.
3. Туберкулез.
4. Саркоидоз.
5. Все варранты верны.
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Правильный ответ 5, так как дифференциальный диагноз проводится с 
различными инфекционными заболеваниями (инфекционный 
мононуклеоз, токсоплазмоз, краснуха), злокачественными опухолями 
различных органов, саркоидозом, туберкулезом.
11. С какими заболеваниями необходимо дифференцировать 
лимфогранулематоз?
1. Сепсис.
2. Инфекционный эндокардит.
3. Хронический лимфолейкоз.
4. Лимфо.мы.
5. Все варранты верны.
Прави.дьный ответ 5, так как лихорадка при лимфогранулематозе 
требует исключения сепсиса и инфекционного эндокардита, а 
лимфоаденопатия требует дифференциации с лимфомами и 
лимфолейкозом.
12. Что яв.дяется главным лечебным мероприятием при 
лимфогранулематозе?
1. Полихимиотерапия.
2. 1Чонохимиотерапия.
3. Изолированная лучевая терапия.
4. Спленэктомия.
5. Все перечисленное верно.
Правильный ответ 1, так как основные программы лечения 
лифогранулематоза заключаются в назначении полихимиотерапии
13. Какие препараты используются при проведении полихимиотерапии 
больным с лимфогранулематозом?
1. Цикзюфосфан.
2. Винкристин.
3. Преднизолон.
4. Прокарбазин.
.5. Все препараты используются.
Прави.тьный ответ .S, так как чаще всего используются циклофосфан, 
винкристин, прокарбазин (натулан) и преднизо.лон.
14. Чем обусловлено поражение почек при подагре?
1. Интерстициальным нефритом.
2. Отложением тофусов в паренхиме.
3. Формированием камней в лоханке.
4. Все перечисленное верно.
5. Все перечисленное не верно.
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Правильный ответ 4, так как  при подагре возникает зак  называемая 
«подагрическая почка», представляющее собой собирательное понятие, 
складывающееся из тубулоинтерстициального нефрита, отложения 
тофусов в паренхиме почек, а таютсе нефролитиаза.
Тема №12. Болезнь Вальденстрема
Определение
Болезнь Вальденстрема (макроглобулинемия Вальденстрема) -  
парапротеинемический гемобластоз с опухолевой пролиферацией в костном 
мозге, лимфоузлах, внутренних органах малых В-лимфоцитов, созревающих 
до плазмоцитов, способных секретировать моноклональные 
иммуноглобулины (макроглобулины) ютасса IgM.
Этиология и патогенез
Этиология неизвестна. Предполагается роль вирусных агентов. Генетическая 
предрасполонсенность к заболеванию подтверждается случаями семейной 
макроглобулинемии, иммуноглобулиновых аномалий у некоторых 
родственников больных макроглобулинемией. Обсуждается роль 
воспалительных процессов и неоплазм в ра:5витии макроглобули1!емии. В 
патогенезе имеет значение патологический рост опухолевого клона 
лимфоцитов с вытеснением из костного мозга нормальных ростков 
кроветворения, что приводит к апластической анемии, лейкопении с 
нарушениями иммунитета, тромбоцитопении с нарушениями свертываемости 
крови. При развертывании патологического процесса происходит 
инфильтрация пролиферирующими лимфоцитами и плазмоцитами 
лимфатических узлов, селезенки, печени и др. Избыточное содержание в 
крови IgM увеличивает вязкость крови, что приводит к нарушениям 
микроциркуляции в жизненно важных органах и тканевых структурах, в 
первую очередь в головном мозгу, сетчатке глаз. Образование агрегатов 
(иммунных комплексов) IgM, обладающих свойствами криоглобуликов, 
способно вызывать криоглобулинемический васкулит, ангиоспастический 
синдром Рейно, холодовый агглютининовый гемолиз эритроцитов. 
Клиническая картина
Задолго до появления выраженных клинических симптомов больные 
отмечают недомогание, слабость, похудание, нередко у них повышена СОЭ. 
По мере прогрессирования заболевания развиваются гепато- и 
спленомегалия, увеличиваются лимфатические узлы. В патологический 
процесс вовлекаются легкие, почки, центральная нервная система, стенка 
кишечника; костные боли не являются доминирующим симптомом, 
диффузный остеопороз чаще служит отражением возраста больных. Может 
развиваться мочекислая нефропатия и окклюзия гломерулярных капилляров. 
Иммунодефицитный синдром клинически проявляется повышенной 
наклонностью больных к инфекционным заболеваниям.
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Синдром, обусловленный повышенной вязкостью сыворотки крови, 
наблюдающийся у большинства больных, характеризуется церебропатией, 
рез инопатией и кровоточивостью. Геморрагический синдром в виде носовых, 
десневых, кишечных кровотечений и петехий на коже являегся следствием 
повышенной концентрации макроглобулина, который покрывает 
поверхность тромбоцитов, изменяя активность 3-го фактора тромбоцитов, а 
также результатом образования комплексов .между макроглобулином и VIII 
факторо.м свертывания. В стадии прогрессирования заболевания развивается 
анемия, у некоторых больных наблюдается нейтропения, панцитопения.
У небольшой части больных может и.меть место
криоглобулинемический васкулит. Появляется сосудистый рисунок на коже 
конечностей. Формируется ангиоспастический синдром Рейно.
Диагностика
Общий анализ крови; нормохромная анемия, гранулоцитопения, 
тромбоцитопения, лимфоцитоз, увеличение СОЭ.
Общий анализ мочи: протеинурия, положительный тест на белок Бенс- 
Джонса (легкие цепи иммуноглобиланов).
Биохимический анализ крови: гиперпротеинемия,
гипергаммаглобулинемия. При электрофорезе белков сыворотки крови 
выявляется гомогенный пик (М-градиент). Диагноз подтвервдается 
иммуноэлектрофорезом, при котором устанавливается lgM-природа 
парапротеина. Макроглобулин содержит легкие цепи. 
Ультрацентрифугирование обнаруживает гомогенный IgM с константой 
седиментации 19S. IgM составляет от 20 до 70% общего белка плазмы.
Иммунологический анализ; повышенное содержание моноклонального 
IgM, циркулирующих иммунных комплексов, имеющих в своем составе IgM. 
Нередко положительный тест на криоглобулины.
Стернальная пункция: в миелограмме преобладают лимфоциты, 
содержащие в цитоплазме и на мембране IgM, плаз.моциты меньших, чем в 
норме размеров с вакуолизированной базофильной цитоплазмой. 
Содержание элементов норматьных ростков уменьшено.
Гистологическая картина лимфатических узлов характеризуется 
диффузной или узловатой пролиферацией лимфоидных клеток и надичием 
белковых, PAS-положительных флоккулятов в цитоплазме клеток, 
межклеточных пространствах, пропитыванием белковыми массами стромы и 
стенок сосудов.
Дифференциальная диагностика
Прежде всего, дифференциальная диагностика проводится с другими 
парапротеинемическими гемобластозами. В отличие от миеломной болезни, 
при макроглобулинемии Вальденстрема нет гиперкальциемии, отсутствует 
остеолизис, редко поражаются почки.
Лечение
Па ранних стадиях болезни при отсутствии признаков прогрессирования 
заболевания необходимо лишь диспансерное наблюдение гематолога. При
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увеличении лимфатических узлов, развитии синдрома повышенной вязкости 
крови назначают иитостатическую терапию. Применяют хлорбутин, 
циклофосфан. Чаше используют хлорбутин по 6—8 мг ежедневно в течение 
2— 4 нед, при назначении более высоких доз (10—12 мг в день) возможно 
развитие необратимой костномозговой аплазии. Поддерживающие дозы 
препарата (2—6 мг) назначают ежедневно или через день. Лечение проводят 
под систематическим контролем показателей крови и продолжают 
неопределенно долго, так как после отмены препарата быстро развивается 
рецидив, трудно контролируемый лекарственной терапией. У некоторых 
больных с помощью хлорбутина поддерживается состояние компенсации в 
течение многих лет. Противоопухолевым эффектом обладает циклофосфан в 
суточных дозах 50—200 мг (ежедневно). Препарат назначается
преимущественно больным со значительным уве.личением лимфатических 
узлов, печени, селезенки, опухолевыми образованиями в области костей; 
терапию циююфосфаном можно сочетать с местным лучевым лечением. При 
макроглобулинемии Вальденстрема одним из клинических проявлений 
опухолевой прогрессии могут быть опухолевые разрастания в лимфоидной 
ткани (с интра- и экстранодальной локализацией) и вне лимфоидных органов 
(в коже, подкожной клетчатке, костях, легких и т. д.). В этих случаях 
назначают полихимио- или лучевую терапию в соответствии с принципами 
лечения лимфосарком. При развитии цитопении и,/или кровоточивости 
цитостатическую терапию сочетают с периодическими курсами
глюкокортикоидных гормонов в дозах, соответствующих 40—-60 мг 
преднизолона с постепенным их уменьшением.
Важная роль в системе лечения синдрома повышенной вязкости крови 
принадлежит интенсивному плазмаферезу, который проводят 2—3 раза в 
неделю, удаляя за одну процедуру от 1200 до 2000 и более мл плазмы (всего 
осуществляется не менее 10 процедур). При оптимальном режиме процедуры 
удаленный объем плазмы замещается равным объемом трансфузионных сред 
(апьбумином, свежезамороженной донорской плаз.мой, реополиглюкином). 
На фоне синдрома повышенной вязкости крови, протекающего с 
выраженными геморрагиями, может возникнуп ь глубокая анемия, требующая 
трансфузии эритроцитарной массы. Цитостатическая и глюкокортикоидная 
терапия в период проведения плазмаферезов продолжается.
ТЕСТОВЫЙ КОНТРОЛЬ по ТЕМЕ ЗАНЯТИЯ
1. Какие факторы имеют значение в развитии болезни Вальденстрема?
1. Вирусные агенты.
2. Воспалительные процессы.
3. Генетические факторы.
4. Ничего из перечисленного.
5. Все перечисленное.
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Правильный ответ 5, так как этиология заболевания неизвестна, 
вероятно, имеет значение вирусная инфекция, генетические факторы, 
обсуждается роль воспалительных процессов и неоплазм.
2. Что имеет значение в патогенезе болезни Вальдснстрема?
1. Патологический рост опухолевого клона лимфоцитов.
2. Инфильтрация пролиферирующими лимфоцитами и плазмоцитами 
лимфатических узлов, селезенки, печени.
3. Избыточное содержание в крови IgM увеличивает вязкость крови, что 
приводит к нарушениям микроциркуляции.
4. Все варианты не верны.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 5, так как в патогенезе болезни Вальденстрема имеет 
значение патологический роет опухолевого клона лимфоцитов с 
вытеснением из костного мозга нормальных ростков кроветворения, 
инфильтрация пролиферирующими лимфоцитами и плазмоцитами 
лимфатических узлов, селезенки, печени, избыточное содержание в 
крови IgM увеличивает вязкость крови, что приводит к нарушениям 
микроциркуляции в жизненно важных органах.
3. Почему IgM называется макроглобулинами?
1. IgM обладают самой большой молекулярной массой.
2. IgM видны в оптическом микроскопе.
3. IgM синтезируются макрофагами.
4. Все перечисленное верно.
5. Все перечисленное не верно.
Правильный ответ 1, так как IgM обладают самой большой 
молекулярной массой по сравнению с другими иммуноглобулинами.
4 . Что не характерно для начального периода макроглобулинемии 
Вальденстрема?
1. Постепенное начало болезни.
2. Лихорадка.
3. Прогрессирующая общая слабость.
4. Значительное похудание.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 2, так как лихорадка не является характерным 
признаком начального периода макроглобулинемии Вальденстрема.
5. Какой вариант суставного синдрома наиболее типичен для болезни 
Вальденстрема?
1. Эрозивный артрит.
2. Артралгии.
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3. Асептические некрозы суставных поверхностей.
4. Внутрисуставной остеолиз.
5. Все характеристики верны.
Правильный ответ 2, так как для болезни Вальдснстрема наиболее 
характерны артралгии без деструктивных процессов в суставах.
6. Какие изменения в общем анализе крови характерны для болезни 
Вальденстрема?
1. Анемия.
2. Гранулоцитопения.
3. Тромбоцитопения.
4. Лимфоцитоз.
5. Все перечисленное.
Правильный ответ 5, так как для болезни Вальденстрема 
характерны нормохро.мная анемия, гранулоцитопения, 
тромбоцитопения, лимфоцитоз, увеличение СОЭ.
7. Какие изменения в общем анализе мочи не типичны для 
макроглобулинемии Вальденстрема?
1. Протеинурия.
2. Белок Бенс-Джонса.
3. Гематурия.
4. Все типичны.
5. Все не типично.
Правильный ответ 2, так как гематурия не является типичным 
признаком болезни Вальденстрема.
8. Какой синдром характерен для болезни Вальденстрема?
1. Синдром Шегрена.
2. Синдром Фелти.
3. Синдром Рейно.
4. Синдром Рейтера.
5. Все перечисленное не верно.
Правильный ответ 3, так как для болезни Вальденстрема характерен 
синдром Рейно, связанный с нарущением периферической 
микропирку.тяции.
9. Какие изменения в стернальном пунктате не типичны для 
макроглобулинемии Вальденстрема?
1. Преобладают лимфоциты, содержащие IgM.
2. Много плазмоцитов .менд>ших, чем в норме размеров с 
вакуолизированной базофильной цитоплазмой.
3. Содержание элементов нормальных ростков уменьшено.
4. Все типичны.
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5. Все не типичны.
Правильный ответ 5, так как при болезни Вальденстрема в стернальном 
пунктате преобладают лимфоциты, содержащие IgM, много 
плазмоцидов меньших, чем в норме размеров, а содержание элементов 
нормальных ростков уменьшено.
10. Какие критерии могут быть использованы для дифференциальной 
диагностики макроглобулинемии Вальденстрема и множественной 
миеломы в пользу макроглобулинемии Вальденстрема?
1. Повышенное содержание IgM.
2. Повышенная вязкость крови.
3. Отсутствие поражения почек.
4. Наличие белка Бенс-Джонса в моче.
5. Все критерии могут быть использованы.
Правильный ответ 3, так как поражение почек при макроглобулинемии 
Вальденстрема встречается значительно реже, чем при множественной 
миеломе.
И . Какое показание является неверным для назначения 
цитостатическон терапии при болезни Вальденстрема?
1. Выраженная лимфаденопатия.
2. Развитие гипервязкости крови.
3. Начальный период развития болезни при отсутствии прогрессирования.
4. Все варианты верны.
5. Все варианты не верны.
Правильный ответ 3, так как на ранних стадиях болезни Вальденстрема 
при отсутствии признаков прогрессирования заболевания больным 
необходимо лишь диспансерное наб.чюдение гематолога.
12. Какие препараты применяют при цитостатической терапии болезни 
Вальденстрема?
1. Хлорбутин.
2. Циклофосфан.
3. Преднизолон.
4. Все варианты верны.
5. Все варианты не верны.
Правильный ответ 4, так как основными препаратами для лечения 
болезни Вальденстрема являются хлорбутин и циклофосфан. 
Преднизолон подключают при развитии гемоцитопении.
13. Какое лечение используют для удаления из крови избытка 
иммуноглобулина IgM у больных макроглобулинемией Вальденстрема?
1. Циклофосфан.
2. Плазмаферез.
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3. Хлорбу1ин.
4. Лучевая терапия.
5. Преднизолон.
Правильный ответ 2, так как для удаления из крови избыточного 
количества иммуноглобулинов и лечения синдрома гипервязкости 
используют плазмаферез.
Тема №13, Геморрагический васкулит.
Болезнь Рандю-Ослера.
Геморрагический васкулит 
Определение
Геморрагический васкулит -  васкулит с IgA иммунными депозитами, 
поражающий мелкие сосуды (артериолы, венулы, капилляры). Это один из 
наиболее часто встречающихся васкулитов, может встречаться в любом 
возрасте, однако преимущественно болеют дети до 16 лет.
Этиология и патогенез
Имеется связь между развитием заболевания и предшествующей 
инфекцией верхних дыхательных путей. Обсуждается роль стрептококков, 
микоплазм, иерсиний, вирусов Эпштейно-Барра и гепатита В, аденовирусов, 
парвовирусов и т.д. Возможна манифестация заболевания после вакцинации. 
Отмечается связь заболевания с приемом лекарственных препаратов: 
пенициллина, ампициллина, эритромицина, лизииоприла, эналаприла и др. 
Иногда геморрагический васкулит развивается при циррозе печени, 
злокачественных новообразованиях, диабетической нефропатии.
При геморрагическом васкулите происходит избыточное образование 
IgA, а также иммунных комплексов, содержащих эти иммуноглобулины, 
происходит активация комплемента. Иммунные комплексы фиксируются в 
сосудах, вызывая развитие воспатения с нарушением проницаемости 
сосудистой стенки и последующим геморрагическим синдромом. В почках в 
местах отложения иммунных комплексов, содержащих IgA и комплемент, 
возникает очаговая мезенхимальная пролиферация. Иммунные комплексы 
через СЗ-компонент комплемента активируют систему свертывания крови. 
По этой причине ГВ сопровождается диффузным внутрисосудистым 
свертыванием крови (ДВС-синдром) с микротромбозом мелких сосудов. 
Чаще всего поражаются сосуды кожи, почек, кишечника. В связи с 
отложением в клубочках иммунных комплексов может сформироваться 
гло.мерулонефрит.
Клиническая картина
Чаще всего геморрагический васкулит заканчивается спонтанной 
ремиссией или выздоровлением в течение 1-2 недель от начала заболевания. 
Редко формируется рецидивирующее течение, возможно развитие тяжелой 
почечной патологии. В зависи.мости от преобладания тех или иных 
симптомов, принято различать следующие клинические формы болезни;
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• кожная;
• кожно-суставная;
• абдоминальная;
• почечная;
• смешанная.
Поражение кожи проявляется петехиальной сыпью или пурпурой 
(пальпируемая нетромбоцитопеническая пурпура), реже эритематозная сыпь. 
Высыпания на коже часто сопровождаются зудом. В начале заболевания 
типична локализация сыпи на дистальных отделах нижних конечностей, 
далее она распространяется на бедра и ягодицы. Верхние конечности, живот 
и спина поражаются редко. Пурпура сохраняется несколько дней, затем 
бледнеет, становится бурой и исчезает, оставляя гиперпигментацию кожи. 
Почти у всех пациентов возникают артриты или артралгии. Боли в суставах 
носят летучий характер, поражаются крупные суставы, редко локтевые, 
голеностопные, лучезапястные. Длительность суставного синдрома 5-7 дней. 
Поражение ЖКТ проявляется болями в животе, тошнотой, рвотой, редко 
возникают желудочно-кишечные кровотечения. Поражение почек 
проявляется микро - или макрогематурией, протеинурией. Морфологические 
изменения варьируют от минимальных до выраженных с образованием 
«полулуний». Выделяют следующие морфологические варианты нефрита: 
мезангиальный, очаговый и сегментарный, диффузный пролиферативный 
эндокапиллярный и эндо- и экстракапиллярный. Поражение легких 
встречается редко, однако описаны больные с легочными кровотечениями 
вследствие повреждения альвеолярно-капиллярной мембраны при отложении 
в ней иммунных комплексов.
Диагностические критерии геморрагического васкулита Американской 
ревматологической ассоциации пересмотра 1990 г. Диагноз считают вполне 
достоверным при наличии двух и более критериев из перечисленных ниже:
1. Возраст моложе 20 лет.
2. Пальпируемая геморрагическая пурпура при отсутствии глубокой 
тро.мбоцитопении.
3. Боли в животе без определенной локализации, усиливающиеся после 
прие.ма пиши, симптомы ишемии кишечника, может быть кишечное 
кровотечение.
4. При гистологическом исследовании гранулоцитарная инфильтрация 
стенок мелких артерий и вен.
Диагностика
Лабораторные изменения не специфичны.
Общий анализ крови: лейкоцитоз, увеличение СОЭ,
Биохимический анализ крови: повышение содержания альфа-2 и
гамма-глобулинов, фибрина, фибриногена.
Общий анализ мочи: микро- или макрогематурия, цилиндрурия.
При иммунологическом исследовании выявляется высокое содержание 
иммунных комалексов, увеличение концентрации IgA, а при остром течении
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-  иммуноглобулина IgM. Часто имеет место положительный теог на 
ревматоидный фактор, определяется высокий титр антистрептолизина-0.
Иммуногистолог'ическое исследование биоптата кожи позволяет 
обнаружить периваскулярные лейкоцитарные инфильтраты вблизи 
отложений иммунных комплексов, содержащих IgA.
Дифференциальный диагноз проводится дифференциальная 
диагностика с эссенциальным криоглобулинемическим васкулитом, когда у 
больных имеется синдром Рейно, холодовые отеки, крапивница. Такое 
сочетание патологических сдвигов обусловлено наличием в крови 
криоглобулинов. Необходимо исключить вторичный, симптоматический 
генез геморрагического васкулита. В первую очередь, как проявление 
паранеопластического синдрома, инфекционного эндокардита, сепсиса.
Геморрагические высыпания на коже могут быть сходными с таковыми 
у больных с тромбоцитопенией или тромбоцитастенией.
Лечение
Поражение кожи и суставов хорошо поддается лечению НПВП 
диклофенак-натрий по 0,025 внутрь 3 раза в день, индометацин по 0,025 
внутрь 3 раза в день, пироксикам по 0,01 внутрь 1-2 раза в день. При 
недостаточной эффективности нестероидных противовоспалительных 
препаратов возможно применение преднизолона по 0.5-0.7 мг на 1 кг массы 
больного короткими курсами по 5-7 дней с 5-дневными перерывами. Тяжело 
протекающие абдоминальные формы заболевания являются показанием к 
назначению преднизолона в дозе 1-2 мг/кг в день в течение 2 недель. Для 
лечения быстропрогрессирующей нефротической или смешанной форм 
гломерулонефрита применяют пульс-терапию глюкокортикоидами 
(метилпреднизолон 1000 мг в11утривенно 1 раз в день трижды) и 
цитостатиками (циклофосфан 1000 мг 1 раз в день однократно вместе со 
вторым введением метилпреднизолона)
При развитии нефрита помимо глюкокортикоидной терапии назначают 
гепарин подкожно по 2500-5000 ЕД 2-4 раза в сутки. При недостаточной 
эффективности такого лечения в течение 5-7 дней дозу гепарина следует 
увеличить до 30000-40000 ЕД/сутки. Более эффективны препараты 
низкомолекулярного гепарина -  фраксипарин, фрагмин, клексан.
Применяют антиагреганты: ацетилсалициловая кислота (0,075 один раз 
в день внутрь утром), тиклопидин (0,2 -  3 раза в день внутрь), дипиридамол 
(0,05 -  2-3 раза в день), клопидогрель.
Для устранения зуда кожи можно использовать ангигистаминные 
препараты -  тавегил (по 0,001 внутрь 2 раза в день), супрастин (по 0,025 
внутрь 3 раза в день).
При появлении признаков ДВС синдрома с дефицитом антитромбина 
III необходимо капельно, а в тяжелых случаях струйно вводить 
свежезамороженную плазму (400-1200 мл). В острый период показаны 
повторные сеансы плазмафереза для устранения из крови избытка иммунных 
комплексов.
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Болезнь Рандю-Ослера 
Определение
Болезнь Рандю-Ослера (наследственная геморрагическая 
телеангиоэктазия) - генетический дефект структуры стенки мелких сосудов с 
множественными телеангиоэктазиями и кровоточивостью.
Этиология и патогенез
Заболевание наследуется по аутосомно-доминантному типу. Возникает 
дефект коллагена и эндоглина (мембранного гликопротеина), что приводит с 
нарушению развития субэндотелиального слоя сосудистой стенки. В 
результате механического воздействия потока крови появляется 
веретенообразная дилятация мелких артерий и венул в участках, где их 
стенка представлена только эндотелием. Нередко образуются аневризмы. 
Кровоточивость обусловлена легкой ранимостью сосудистой стенки и 
неспособностью сосудов сокращаться при травме. После трав или спонтанно 
формируются артериовенозные шунты между мелкими сосудами в коже и 
тканях внутренних органов.
Клиническая картина
При заболевании возникает кровоточивость ангиоматозного типа без 
кровоизлияний в кожу и другие ткани. Чаше всего это носовые кровотечения, 
возникающие спонтанно или после травм. В зависимости от локализации 
телеангиоэктазий возникают желудочно-кишечные, легочные, почечные 
кровотечения.
На слизистых оболочках, коже лица, туловища или конечностей у 
пациентов с болезнью Рандю-Ослера можно обнаружить телеангиоэктазии 
различных размеров. Артериовенозные аневризмы в легких формируют 
синдром легочной недостаточности, проявляющийся одышкой, в 
дальнейшем развивается симптоматический эритроцитоз.
В печени возможно формирование цирроза. Вследствие наличия 
теле ангиоэктазий в желудке возможны желудочные кровотечения. При 
НШ1ИЧИИ телеангиоэктазий в почках возникает гематурия.
При поражении головного мозга возмо5Кны нарушения церебрального 
кровотока, возникают эпилептиформные приступы, гемипарезы и 
гемиплегии.
Диагностика
Общий анализ крови: нормохромная анемия, возможна гипохромная 
железодефицитная анемия (при частых кровотечениях).
Общий анализ мочи: гематурия.
Биохимический анализ крови: возможно снижение уровня сывороточного 
железа.
ФЭГДС: телеангиоэктазии на слизистой желудка, двенадцатиперстной 
кишки.
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Для диагностики болезни Рандю-Ослера имеет значении сочетание 3 
признаков: кожные телеангиоэктазии, кровотечения, наследственный
характер заболевания.
Лечение
Наиболее часто ограничиваются коагуляцией кровоточащих 
телеангиоэктазий на коже, слизистых носа, желудка.
При значительном геморрагическом синдроме используют эстрогены Ш7и 
тестостерон.
При развитии железодефицитной анемии проводится лечение 
препаратами железа.
ТЕСТОВЫЙ КОНТРОЛЬ по ТЕМЕ ЗАНЯТИЯ
1. В како.м возрасте чаше возникает геморрагический васкулит?
1. После 60 лет.
2. 40-60 лет.
3. 20-40 лет.
4. До 16 лет.
5. До 6 лет.
Правильный ответ 4, так как заболевание может встречаться в любом 
возрасте, однако преимущественно болеют дети до 16 лет.
2. При каких заболеваниях возможно развитие геморрагического 
васкулита?
1. Сепсис.
2. Инфекционный эндокардит.
3. Злокачественные опухоли.
4. Диабетическая нефропатия.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 5, так как  развитие геморрагического васкулита 
возможно при сепсисе, инфекционном эндокардите, злокачественных 
опухолях, циррозе печени, диабетической нефропатии.
3. Высокий уровень каких иммуноглобулинов является характерным 
для геморрагического васкулита?
1. IgG
2. IgM
3. IgA
4. IgE
5. Все варианты не верны.
Правильный ответ 3, так как высокий уровень IgA в сыворотке крови -  
характерный признак геморрагического васкулита.
4. Какие симптомы типичны для геморрагического васкулита?
1. Петехии на коже.
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2. Лихорадка.
3. Артралгии.
4. Гематурия.
5. Все перечисленное верно.
6. Ничего из перечисленного. 
Правильный ответ 5, так как 
ге.моррагического васкулита являются 
артралгии, гематурия.
основными проявлениями 
петехии на коже, лихорадка.
5. В каких клинических формах протекает геморрагический васкулит?
1. Кожно-суставной.
2. Абдоминальной.
3. Почечной.
4. Смешанной.
5. Во всех перечисленных формах.
Правильный ответ 5, так как основными клиническими формами 
геморрагического васкулита являются кожно-суставная, 
абдоминальная, почечная и смешанная.
6. Что является причиной появления сыпи на коже у больных 
геморрагическим васкулитом?
1. Иммунокомплексное воспаление, деструкция стенки мелких сосудов.
2. Тромбоцитопения.
3. Тромбоцитастения.
4. Все перечисленное верно.
5. Все перечисленное не верно.
Правильный ответ 1, так как в основе высыпаний на коже и слизистых 
при геморрагическом васкулите лежит иммунокомплексное воспаление 
с деструкцией стенки мелких сосудов.
7. Какой признак является наиболее ранним при поражении почек на 
фоне геморрагического васкулита?
1. Боли в пояснице.
2. Гематурия.
3. Протеинурия.
4. Артериальная гипертензия.
5. Высокий уровень мочевины и креа'гинина в крови.
Правильный ответ 2, так как при поражении почек наиболее ранним 
признаком является гематурия. Остальные признаки появляются позже.
8. Какие группы препаратов необходимо использовать для лечения 
пациентов с геморрагическим васкулитом?
1. Нестероидные противовоспалительные препараты.
2. Глюкокортикоиды.
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3. Гепарин.
4. Антиагреганты.
5. Все группы препаратов используются.
Правильный ответ 5, так как для лечения пациентов с геморрагическим 
васкулитом используют иестероидные противовоспалительные 
препараты, глюкокортикоиды, гепарин, антиагреганты.
9. Каковы этиологические факторы болезни Рандю-Ослера?
1. Вирусные агенты.
2. Бактериальные агенты.
3. Наследственная предрасположенность.
4. Все факторы верны.
5. Все факторы не верны.
Правильный ответ 3, так как болезнь Рандю-Ослера является 
наследственным заболеванием.
10. По какому варианту наследуется болезнь Рандю-Ослера?
1. По аутосомно-рецессивному.
2. По аутосомно-доминантному.
3. Сцепленное с полом наследование.
4. Все варианты верны.
5. Не является наследственным заболеванием.
Правильный ответ 2, так как болезнь Рандю-Ослера наследуется по 
аутосомно-доминантному типу.
11. Какой вариант кровоточивости характерен для болезни Рандю- 
Ослера?
1. Петехиально-пурпурный.
2. Ангиоматозный.
3. Гематемный.
4. Васкулитный.
5. Все варианты не верны.
Правильный ответ 2, так как для болезни Рандю-Ослера характерен 
ангиоматозный тип кровоточивости.
12. Какие критерии являются диагностическими для болезни Рандю- 
Ослера?
1. Телеангиоэктазии.
2. Частые кровотечения.
3. Наследственный характер заболевания.
4. Все критерии верны.
5. Все критерии не верны.
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Правильный ответ 4, так как диагностическими критериями болезни 
Рандю-Ослера яааяются телеангиоэктазии на коже и слизистых, частые 
кровотечения, наследственный характер заболевания.
13. Какой метод лечения наиболее часто применяют при болезни Рандю- 
Ослера?
1. Коагуляция кровоточащих телеангиоэктазий.
2. Лечение эстрогенами.
3. Лечение андрогенами.
4. Лечение глюкокортикоидами.
5. Все варианты лечения используются одинаково часто.
Правильный ответ 1, так как наиболее часто при болезни Рандю-Ослера 
производят коагуляцию кровоточащих телеангиоэктазий.
Тема №14. Гранулематозные и гигантоклеточные 
артерииты.
Гранулематоз Вегенера 
Определение
Г ранулематоз Вегенера -  гранулематозное воспаление респираторного 
тракта и некротизирующий васкулит, поражающий .мелкие и средние сосуды 
(капилляры, венулы, артериолы, артерии), обычно сочетающийся с 
некротизирующим гломерулонефритом.
Этиология и патогенез
Основным этиологическим фактором заболевания является инфекция. 
Обсуждается значение стафилококков, цитомегаловирусов и др. Антигены 
латентной вирусной или бактериальной инфекции, фиксированные в 
тканевых структурах дыхательных путей, запускают патологические 
механизмы формирования антинейтрофил ьных цитоплазматических 
аутоаптител. У больных появляются ПР-АН1ДЛ - антинейтрофильные 
цитоплазматические аутоантитела к протеиназе-3. Протеиназа-3 
присутствует не только в нейтрофилах, но и в эндотелиальных клетках, 
некоторых других клеточных структурах. Происходят перекрестные реакции 
иммуннокомплексного воспаления с разрушением нейтрофилов и выходом 
из них агрессивных субстанций (протеазы, перекись водорода и др.), 
активацией комплемента. Возникают некрозы стенки мелких и средних 
сосудов, формируются периваскулярные полиморфноклеточные гранулемы.
Заболевание характеризуется некротизирующим процессом с 
преимущественным поражением артерий мышечного типа и 
микроциркуляторного звена. Типичен панартериит с поражением всех 
оболочек сосуда. Для экссудативной фазы характерно мукоидное набухание 
стенок артерий, фибриноидный некроз сосудов. Далее преобладают
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пролиферативные явления, воспалительный процесс заканчивается 
склерозом и т иалинозом артерий.
Клиническая картина
Общие симптомы характеризуются лихорадкой, обшей слабостью, 
похудением, миалгиями, артралгиями, реже -  артритами. Самым частым 
признаком является поражение лор-органов. Характеризуется насморком с 
гнойно-геморрагическим отделяемым, изъязвлением слизистой оболочки 
носа. Возможны перфорации носовой перегородки и седловидная 
деформация носа. Патологические изменения происходят также в трахее, 
придаточных пазухах, полости рта, гортани. Часто встречается поражение 
органа слуха (средний отит, иногда приводящий к потере слуха). Поражение 
глаз характеризуется кератитами, склеритами, эписклеритами, увеитами, 
невритом зрительного нерва. Примерно у половины больных возникают 
кожные проявления; язвы, пальпируемая пурпура, папулы, пиодермия, 
возможно развитие синдрома Рейно. Поражение нервной системы 
проявляется полинейропатиями. Изменения в легких характеризуются 
множественными двухсторонними инфильтратами, склонными к распаду и 
формированию полостей. Больные подвержены инфекционным заболеваниям 
органов дыхания, прежде всего пневмониям. Со временем прогрессирует 
легочная недостаточность, вызванная фиброзными процессами в легких. 
Вариант гранулематоза Вегенера с поражением почек называется 
генерализованной формой заболевания. Поражение почек проявляется 
протеинурией, гематурией, нарушением почечной функции.
В клиническом течении ГВ вьщеляются 4 стадии:
1. Риногенная стадия. Характеризуется гранулематозным гнойно­
некротическим или язвенно-некротическим риносинуситом, 
назофарингитом, ларингитом, деструктивными изменениями 
перегородки носа, глазницы, среднего уха.
2. Легочная стадия. Характеризуется распространением васкулита и 
гранулематозных поражений на легкие. Появляются симптомы 
плеврита, легочной инфильтрации. Обнаруживаются полости в легких.
3. Генерализованная стадия. Вместе с дыхательными путями поражаются 
сердце, органы пищеварения, почки, мочевыводящий тракт, другие 
органы.
4. Терминальная стадия. Соответствует периоду возникновения 
декомпенсированной почечной, легочной, сердечной недостаточности.
Диагностика
Лабораторные изменения не специфичны.
Общий анализ крови: лейкоцитоз, увеличение СОЭ, нормохромная 
анемия, тромбоцитоз.
Биохимический анализ крови: повышение содержания альфа-2 и
гамма-глобулинов, фибрина, фибриногена, С-реактивного белка.
Общий анализ мочи: микро- или макрогемагурия, цилиндрурия, 
протеинурия.
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При иммунологическом исследовании выявляется положительный 
ревматоидный фактор. Специфичным является тест на присутствие в крови 
антинейтрофильных цитоплазматических аутоантилел к протеиназе-3 (ПР- 
АНЦА).
Данные биопсии играют решающую роль в диагностике заболевания. 
Выявляется гранулематозное воспаление в стенке артерий или в 
периваскулярном и экстраваскулярном пространстве.
Для достоверного диагноза гранулематоза Вегенера необходимо 
наличие двух и более из перечисленных ниже критериев:
1. Воспалительные изменения слизистой оболочки полости рта и носа, 
язвы на слизистой в полости рта, кровянистые или гнойные выделения 
из носа.
2. Изменения рентгенологической картины легких: инфильтраты, узелки, 
полости.
3. Патологические из.менения мочевого осадка: гематурия (более пяти 
эритроцитов в поле зрения).
4. Биопсия: гранулематозное воспаление стенки артерий с вовлечением 
периваскулярных пространств.
Лечение
Основными препаратами для лечения гранулематоза Вегенера являются 
циклофосфан 2-3 ,мг/кг в сутки внутрь и преднизолон 1 мг/кг в сутки вну'трь. 
При достижении иммуносупрессивного эффекта (не ранее чем через 4 
недели) дозу преднизолона постепенно начинают снижать. Лечение 
циклофосфаном продолжают даже после развития ремиссии не менее 1 года. 
Затем дозу препарата можно снижать на 25 мг каждые 2-3 месяца. При 
быстром прогрессировании, тяжелом течении гранулематоза Вегенера 
применяют пульс-терапию глюкокортикоидами и цитостатиками. Вводят 
метилпреднизолон по 1000 мг/сутки 3 дня подряд. Во второй день 
дополнительно вводят 1000 мг циклофосфана. Пульс-терапию повторяют с 
интервалом в 1 месяц. Целесообразно проведение плазмафереза.
Синдром Чарга-Стросса 
Определение
Синдром Чарга-Строеса -  эозинофильвюе, гранулематозное воспаление 
респираторного тракта и некротизирующий васкулит, поражающий мелкие и 
средние сосуды, часто сочетающийся с аст.мой и эозинофилией.
Этиология и патогенез
Этиология недостаточно изучена. Пусковым фактором может быть 
латентная вирусная инфекция. В результате приобретенного иммунного 
дефекта в организме больного появляются VinO-АНЦА и П-АНЦА - 
патологические антинейтрофильные цитоплазматические аутоантитела к 
миелопероксидазе и перинуклеарные аутоантитела. Преимущественно 
поражаются легкие. В процесс вовлекаются мелкие артерии и вены, стенки 
которых становятся инфильтрированными клетками, среди которых много
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эозинофилов, гигантских клеток. Осзрый воспалительный процесс 
завершается склеротическими изменениями в сосудах и легочной ткани. 
Патологические сдвиги усугубляются изменения.ми со стороны бронхов и 
бронхиол, характерными для бронхиальной астмы. Стенка бронхов 
инфильтрирована эозинофилами, слизистая отечна, гладкие мышцы 
находятся в состоянии гипертрофии. Может возникать эозинофильная 
пневмония. Важный признак заболевания -  некротизирующиеся 
эозинофильные гранулемы. Вместе с васкулитом они могут появляться не 
только в легочной ткани, но и в органах пищеварения, почках, сердце, коже, 
подкожной клетчатке. Гранулема характеризуется присутствием 
некротической зоны, которая окружена эпителиодными гистиоцитами. 
Клиническая картина
В течение заболевания выделяют 3 фазы. В продромальный период, 
который может длиться до 30 лет, у больных возникают аллергические 
реакции, риниты, поллиноз, астма. Вторая фаза характеризуется 
эозинофилией крови и тканей. Диагностируется эозинофильная пневмония, 
синдром Лефлера, эозинофильный гастроэнтерит. В третьей фазе 
преобладают признаки системного васкулита.
Основным проявлением заболевания является синдром 
гиперреактивности бронхов. Развивается тяжелая бронхиальная астма, 
требуется раннее назначение кортикостероидной терапии. Ремиссии 
сокращаются, интенсивность и тяжесть клинических проявлений 
бронхиальной астмы нарастают. Появляются легочные инфильтраты. Чаще 
они располагаться в нескольких сегментах, но могут распространиться на 
всю долю легкого. Инфильтраты быстро подвергаются обратному развитию 
при назначении преднизолона. Нередко присоединяется легочная инфекция с 
развитием инфекционно-зависимой формы бронхиальной астмы.
При поражении желудочно-кишечного тракта возникают боли в 
животе, диарея, возможны желудочно-кишечные кровотечения. Происходит 
формирование эозинофильного гастроэнтерита, васкулита сосудов 
кишечника. Достаточно часто возникает поражение сердечно-сосудистой 
системы. Развивается перикардит, эндокардит Лефлера, инфаркт миокарда, 
артериальная гипертензия. Поражение нервной системы проявляется 
полинейропатиями. К кожным изменениям относятся узелки, пурпура, 
крапивница, некрозы кожи, сетчатое ливедо. Серьезной патологии почек 
обычно не возникает. Может сформироваться очаговый гломерулонефрит, 
который доброкачественно и не приводит к почечной недостаточности. 
Диагностика
Общий анализ крови: гиперэозинофилия, нормохромная анемия,
увеличение СОЭ.
Общий анализ мочи; гематурия, редко протеинурия.
Биохи.мический анализ крови; гипергаммаглобулинемия, высокая 
концентрация гаптоглобинов, серомукоида, фибрина, увеличение уровня С- 
реактивного белка.
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При иммунологическом исследовании находят высокий уровень IgE, 
циркулирующих иммунных комплексов, положительный тест на 
ревматоидный фактор, миелопероксидазные (МПО-АНЦА) и 
перинуклеарные (П-АНЦА) антинейтрофильные цитоплазматические 
аутоантитела.
При гистологическом исследовании препаратов кожно-мышечного 
лоскута определяются признаки васкулита с периваскулярной 
эозинофильной инфильтрацией, некротизирующиеся эозинофильные 
гранулемы.
Классификационные критерии синдрома Чарга-Стросса (1990 г.): астма, 
эозинофилия, аллергия в анамнезе, мононейропатия или полинейропатия, 
легочные инфильтраты, синуситы, внесосудистые эозинофилы.
Лечение
Используют внутрь преднизолон 1 мг/кг в сутки в течение месяца. 
Затем дозу постепенно снижают до уровня, необходимого для поддержки 
ремиссии. К преднизолону добавляют циклофосфан из расчета 2 мг на 
килограмм веса больного. Курс терапии рассчитан на 9 -12 месяцев.
Применяется пульс-терапия метилпреднизолоном -  1000 мг
внутривенно капельно 1 раз в день 3-6 дней подряд. Во второй день 
дополнительно вводят 1000 мг циклофосфана. Целесообразно проведение 
плазмафереза.
Гигантоклеточный артериит 
Определение
Гигантоклеточный артериит — гранулематозный артериит аорты и ее 
основных ветвей, преимущественно экстракраниальных ветвей сонной 
артерии, с частым поражением височной артерии. Обычно начинается у 
больных старше 60 лет и нередко сочетается с ревматической полимиалгией. 
Этиология и патогенез
Предполагают этиологическую роль инфекционных агентов: вирусов 
гриппа, кори, краснухи, аденовирусов, вируса Эпштейна-Барра, ротавирусов, 
энтеровирусов, вирусов гепатита В, микоплазм, хламидий. Существует 
генетическая предрасположенность (носительство HLA-DR4, HLA-DR3, 
HLA-DR8, HLA-DR13 и др. Общая концепция патогенеза гигантоклегочного 
артериита включает следующие положения: развитие воспаления
определяется CD4+/Thl- лимфоцитами и макрофагами; инфильтрация 
сосудов происходит из адвентиции и vasa vasorum, а не со стороны 
внугренней оболочки сосудов; происходит клональная экспансия 
субпопуляции ТЫ-лимфоцитов в стенке пораженных сосудов; 
гиперпродукция интерферона гамма; образование гигантских клеток.
При морфологическом исследовании пораженных артерий выделяют три 
основных типа изменений:
1. Гранулематозный артериит с наличием гигантских многоядерных 
клеток (классический тип). Он характеризуется поражением средней
101
оболочки артерии и наличием клеточных инфильтратов из 
мононуклеаров и гигантских многоядерных клеток. Характерен некроз 
гладкомышечных клеток, деструкция внутренней эластической 
мембраны. Иногда выявляется пристеночный тромбоз. Возникает 
фиброз интимы.
2. Негранулематозный мононуклеарный панартериит. Гигантские 
многоядерные клетки не характерны. Клеточный инфильтрат 
представлен мононуклеарамн и нейтрофилами.
3. «Последствия артериита» - фиброз интимы и средней оболочки, 
клеточная реакция выражена незначительно. Этот тип встречается у 
длительно леченных больных.
Клиническая картина
Существует 4 варианта гигантоклеточного артериита: с
краниальными симптомами; с ревматической полимиалгией; с краниальными 
симптомами и ревматической полимиалгией; с лихорадкой и другими 
общевоспалительными проявлениями без локализованных симптомов. При 
воспалении височной артерии характерны жалобы на постоянную, очень 
интенсивную головную боль, обычно с одной стороны головы. Пораженные 
височные артерии выглядят извитыми, набухшими, болезненными при 
пальпации. Пульсация арзерий слабая или  отсутствует. Артериит 
верхнечелюстной артерии сопровождается болью, слабостью, онемением 
жевательных мышц, беспричинны.ми зубными болями. Слабость и онемение 
усиливаются в процессе жевания. Воспалительный процесс в затылочной 
артерии вызывает интенсивные, постоянные боли в затылке. Пальпаторно в 
коже волосистой части головы определяются плотные болезненные не 
пульсирующие узелки. Патологические изменения язычной артерии 
проявляются онемением языка. Может сформироваться своеобразный 
синдром «перемежающейся хромоты» языка, когда в процессе разговора, 
приема пищи язык перестает подчиняться больному. При поражении 
артерий, обеспечивающих кровоснабжение глаз, у больного появляются 
симптомы неврита зрительного нерва, офтальмоплегия, ишемический 
хориоретинит, эписклерит. Нарушения зрения вплоть до полной слепоты 
могут возникнуть через несколько недель от начала заболевания.
Аортит приводит к формированию аневризмы, недостаточности 
клапанов устья аорты. Одновременно нередко возникают поражения сердца; 
синдром ишемии миокарда, миокардит, перикардит. В некоторых случаях 
наблюдается поражение нервной системы (полинейропатия, мононевриты), 
суставов (полиартрит).
Диагностика
Обший анализ крови: нормохромная анемия, лейкоцитоз, увеличенная
СОЭ.
Биохимический анализ крови: повышенные уровни серомукоида,
гапто гл об и нов, гам ма-глобу ли нов.
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При ангиографии выявляются признаки патологической извитости, 
стенозирования височных артерий.
УЗИ височных, сонных артерий: утолщение стенки сосудов,
пристеночные тромбы, стенозирование артерий, снижение скорости 
кровотока в пораженных сосудах.
Биопсия артерий: васкулит с преимущественно мононуклеарной 
инфильтрацией или гранулематозным воспалением, обычно с 
многоядерными гигантскими клетками.
Классификационные критерии гигантоклеточного артериита (1990 г.): 
начало болезни после 50 лет; появление «новых» головных болей; изменение 
височных артерий; СОЭ больше 50 мм/ч; изменение при биопсии артерий. 
Лечение
Начальная терапия гигантоклеточного артериита без нарушения зрения 
и признаков поражения крупных сосудов заключается в назначении 
преднизолона 20 мг в сутки внутрь. При нарушении зрения и признаках 
поражения крупных артерий доза преднизолона увеличивается до 60-80 мг в 
сутки. При остром развитии зрительных нарушений проводится пульс- 
терапия метилпреднизолоном. Начальная доза остается без изменений не 
менее 1 месяца, затем предпринимается попытка постепенного снижения 
дозы до поддерживающей 5-7,5 мг в сутки. Продолжительность лечения не 
менее 2 лет. При необходимости назначают метотрексат, азатиоприн, 
циклофосфан.
ТЕСТОВЫЙ КОНТРОЛЬ по ТЕМЕ ЗАНЯТИЯ
1. Каковы этиологические факторы гранулематоза Вегенера?
1. Стафилококковая инфекция.
2. Инфекция цитомегаповирусом.
.3. Инфекция вирусом Эпштейна-Барра.
4. Все варианты верны.
5. Все варианты не верны.
Правильный ответ 3, так как  основным этиологическим фактором 
заболевания является инфекция. Обсуждается значение стафилококков, 
цитомегаловирусов, вируса Эпштейна-Барра и лр.
2. Какие патогенетические механизмы присущи гранулематозу
Вегенера?
1. Появление перинуклеарных ашинейтрофильных цитоплазматических 
аутоантител (П-АНЦА).
2. Появление антинейтрофильных цитоплазматических аутоантител
специфичных к протеиназе-3 (ПР-АНЦА).
3. Появление антинейтрофшшных цитоплазматических аутоантител
специфичных к миелопероксидазе (МПО-АНЦА).
4. Все варианты верны.
5. Все варианты не верны.
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Правильный ответ 3, так как при гранулематозе Вегенера у больных 
появляются ПР-АНЦА -  антинейтрофнльные цитоплазматические 
аутоантитела к протеиназе-3.
3 . Какой тест является самым надежным в диагностике гранулематоза 
Вегенера?
1. Вьивление ЬЕ-клегок.
2. Вьивление антинейтрофильных цитоплазматических аутоантител к 
протеиназе-3 (ПР-АРЩА).
3. Выявление ревматоидного фактора.
4. Выявление большого количества циркулирующих иммунных комплексов.
5. Все варианты не верны.
Правильный ответ 2, так как самым надежным диагностическим тестом 
при гранулематозе Вегенера является выявление у больных ПР-АНЦА -  
антинейтрофильных цитоплазматических аутоантител к  протеиназе-3.
4. Поражение какого органа характерно для генерализованною 
варианта гранулематоза Вегенера?
1. Печени.
2. Почек.
3. ЦНС.
4. Сердца.
5. Все варианты не верны.
П равильный ответ 2, так к ак  вариант гранулематоза Вегенера с 
поражением почек называется генерализованной формой заболевания.
5. К акая из приведенных ниже стадий не озносится к клиническому 
течению гранулематоза Вегенера?
). Риногенная стадия.
2. Легочная стадия.
3. Почечная стадия.
4. Г енерализованная стадия.
5. Терминальная стадия.
Прави.тьный ответ 3, так как  выделяют риногенную, легочную, 
генерализованную и терминальную стадии клинического течения 
гранулематоза Вегенера.
6. Какие препараты являются базисными для лечения гранулематоза 
Вегенера?
1. Дипиридамол и гепарин.
2. Циклофосфан и преднизолон.
3. Антибиотики.
4. Метотрексат и сульфасалазин.
5. Все варианты верны.
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Правильный ответ 2, так как  основными препаратами для лечения 
гранулематота Bet еыера являются циклофосфан 2-3 мг/кг в сутки 
внутрь и преднизолон I мг/кг в сутки внутрь.
7 . Каковы патогенетические механизмы ангиита Чарга-Стросса?
1. Появление миелопероксидазных и перинуклеарных антинейтрофильных 
цитоплазматических аутоантител (МПО-АНЦА и П-АИЦА).
2. Инфильтрация стенки сосудов эозинофилами, гигантскими клетками, 
склерозирование сосудов.
3. Появление некротизирующей эозинофильной гранулемы, приводящей к 
склеротическим изменениям в тканях почек, сердца, кожи, подкожной 
клетчатки, с преимущественным поражением легких.
4. Изменения структуры и функции бронхиол и бронхов, характерные для 
бронхиальной астмы.
5. Все механизмы верны.
Правильный ответ 5, так как  в патогенезе синдрома Чарга-Стросса 
имеет значение появление миелопероксидазных и перинуклеарных 
антинейтрофильных цитоплазматических аутоантител (МПО-АНЦА и 
П-АНЦА), инфильтрация стенки сосудов эозинофилами, гигантскими 
клетками, склерозирование сосудов, появление некротизирующей 
эозинофильной гранулемы, изменения структуры и функции бронхиол и 
бронхов, характерные для бронхиальной астмы.
8. Какие си.мптомы характерны для продромального периода болезни 
Чарга-Стросса?
1. Аллергические риниты.
2. Аллергические реакции.
3. Поллиноз.
4. Бронхиальная аст ма.
5. Все перечисленное верно.
Правильный ответ 5, так как в продромальный период болезни Чарга- 
Стросса, который может длиться до 30 лет, у больных возникают 
аллергические реакции, риниты, поллиноз, астма.
9. Какие симптомы характерны для второго периода клинического 
течения?
1. Гиперэозинофилия тканей.
2. Эозинофильный гастроэнтерит.
3. Синдром Лефлера.
4. Эозинофильная пневмония.
5. Все симптомы верны.
Правильный ответ 3, так как вторая фаза характеризуется 
эозииофилией крови и тканей. Диагностируется эозинофильная 
пневмония, синдром Лефлера, эозинофильный гастроэнтерит.
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10. Какие изменения в общем анализе крови не характерны для 
синдрома Чарга-С гросса?
1. Увеличение СОЭ.
2. Гиперэозинофилия.
3. Нормохромная анемия.
4. Лимфоцитоз.
Правильный ответ 2, так как в общем анализе крови при синдроме 
Чарга-Стросса наблюдается гиперэозинофилия, нормохромная анемия, 
увеличение СОЭ.
1 1 . Какие изменения в иммунном статусе характерны для синдрома 
Чарга-Стросса?
1. Повышение IgE.
2. Повышение ЦИК.
3. Положительный ревматоидный фактор.
4. Появление миелопероксидазных (МПО-АНЦА) и перинуклеарных (П- 
АНЦА) антинейтрофильных цитоплазматических аутоантител.
5. Все изменения характерны.
Правильный ответ 5, так как для синдрома Чарга-Стросса характерно 
повыщение IgE, ЦИК, положительный ревмофактор, появление 
миелопероксидазных (МПО-АНЦА) и перинуклеарных (П-АНЦА) 
антинейтрофильных цитоплазматических аутоантител.
12. Что не соответствует классификационным критериям синдрома 
Чарга-Стросса?
1. Астма.
2. Эозинофилия.
3. Аллергии в анамнезе.
4. Телеангиоэктазии.
5. Синуситы.
Правильный ответ 4, так как  классификационными критериями 
синдрома Чарга-Стросса являются; астма, эозинофилия, аллергия в 
анамнезе, моноиейропатия или полинейропатия, легочные 
инфильтраты, синуситы, внесосудистые эозинофилы.
13. Каковы этиологические факторы гигантоклеточного артериита?
1. Вирусы гриппа.
2. Ротавирусы.
3. Вирус гепатита В.
4. Наследственная предрасположенность.
5. Все варианты верны.
Правильный ответ 5, так как в этиологии гигантоклеточного артериита 
предполагается этиологическая роль инфекционных агентов: вирусов 
гриппа, кори, краснухи, аденовирусов, вируса Эпштейна-Барра,
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ротавирусов, энтеровирусов, вирусов гепатита В, микоплазм, хламидий. 
Существует генетическая предрасположенность (носительство HLA- 
DR4, HLA-DR3, HLA-DR8, HLA-DR13 и др.).
14. С каким заболеванием часто сочетается гигантоклеточный 
артериит?
1. Узелковый полиартериит.
2. Ревматоидный артрит.
3. Ревматическая полимиалгия.
4. Фибромиалгия.
5. Полимиозит.
П равильный ответ 3, так как  гигантоклеточный артритеиит сочетается 
с ревматической полимиалгией.
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